EDITORIAL 


Une singularity bien fran^aise 

Titre en anglais 


C et editorial prolonge en quelque sorte les commentaires que Ton peut lire dans 
cette quatrieme partie de YHistoire des neuropathies peripheriques. Jai souligne 
les differences entre les conceptions franchises et anglo-saxonnes, ou meme 
germaniques, concernant le fonctionnement des unites ou des services de neurologie. 


Pr Pierre 
Bouche 



Redacteuren chef 


Nous observons, en France, une separation funeste entre la neurologie clinique - 
representee par les traditionnels services cliniques de neurologie - et les explorations 
fonctionnelles - qui dependent normalement de la discipline en question. Ce nest pas 
le cas dans la plupart des autres pays, notamment dans les pays anglo-saxons, et ce 
nest pas le cas non plus dans dautres disciplines, comme la cardiologie ou les tech- 
niques dexploration sont integrees au sein meme des services. 

Cette separation entraine forcement de graves dysfonctionnements. Les 2 services 
peuvent egalement etre eloignes geographiquement, sans communication pratique 
entre eux. De plus, la direction de ces services dexploration fonctionnelle appartient 
au corps des biologistes et non des medecins. Ce qui peut parfois donner naissance a 
de curieuses alchimies ou la direction de la neurophysiologie clinique est assumee par 
un biologiste specialise dans les affections renales... Cest ainsi le grand service dex- 
ploration a la franchise, traitant aussi bien des explorations renales ou autres que 
neurologiques. Si bien que certains services de neurologie clinique ont du creer au sein 
de leur departement une unite speciale d electrophysiologie clinique, sous la direction 
dun des medecins de lequipe. Ce qui peut entrainer un conflit avec le service central 
des explorations fonctionnelles, qui, lui, regoit toutes les dotations de Fhopital 
pour son fonctionnement. 


Pourquoi cette singularity fran^aise qui provoque des sourires attristes 
de commiseration de la part de nos confreres etrangers ? La reponse nest pas facile a 
donner. II semble que, depuis longtemps, un consensus se soit installe entre biologistes 
et medecins pour se partager les services. Tout ce qui a trait aux explorations revient 
aux biologistes. Seules la cardiologie et, a un moindre degres la pneumologie ont pu 
deroger a cette regie. Mais cest du passe. On peut aujourd’hui esperer un peu plus de 
rationalite. Esperer aussi que les medecins fassent leffort necessaire pour recuperer ces 
Liens d'interets. unites. 
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Societe de pathologie infectieuse de langue franqaise 

Position a propos de la maladie de Lyme 

30 juillet 2016 

Y. Hansmann 1 , C. Chirouze 2 , P. Tattevin 3 , S. Alfandari 4 , E, Caumes 5 , 

D. Christmann 1 , J, Salomon 6 , CL Michelet 3 , C. Rabaud 7 , F. Roblot 8 


L a maladie de Lyme fait lobjet dune mediatisation importante. De nombreux 
articles et emissions de radio et de television ont contribue a renforcer 
un sentiment detat dalerte concernant cette maladie. Lune des demandes 
principals des patients est de beneficier dune reconnaissance et dune prise en charge 
adaptee de leur infection. 

Le probleme principal de la prise en charge concerne des patients ayant 
des manifestations chroniques fonctionnelles attributes a la maladie de Lyme 
ou a une autre maladie transmise par piqure de tiques. Dans ces situations, le diagnostic 
est souvent incertain et le traitement anti-infectieux habituellement prescrit permet 
rarement dobtenir une amelioration significative. 

Dans ce contexte, et en accord avec lavis du Haut Conseil de la sante publique 
en date du 28 mars 2014, la Societe de pathologie infectieuse de langue fran<;aise tient 
a preciser sa position 


1. La maladie de Lyme est-elle sous-estimee en France? 

La frequence dune maladie est calculee en fonction des criteres que Ton utilise pour 
la definir. Selon les criteres diagnostiques utilises, la frequence de cette maladie est 
variable. Le nombre de personnes presentant un accident vasculaire cerebral varie selon 
que Ion utilise le scanner cerebral plutot que FIRM cerebrale pour etablir le diagnostic. 

De meme, la frequence de la maladie de Lyme peut varier selon la definition 
que Ton utilise. 

On ne peut comparer que les etudes ayant utilise les memes criteres de definition, 
les memes tests et la meme fa<;on de comptabiliser les patients. Si Ton utilise 
la definition validee, qui associe la presence de signes cliniques evocateurs 
de la maladie de Lyme et une serologie par test Elisa positive, nous pouvons comparer 
les donnees dune population a lautre. Ainsi, si Ton applique les memes outils 
de mesure, la frequence de la maladie de Lyme dans certaines regions fran<;aises 
(Alsace, Limousin) est equivalente aux donnees dautres pays a forte endemie ( 1 , 2). 

La reference de 2011 deurosurveillance citee dans FOBS fait etat dune incidence 
allant de 1 a 350/100000 habitants selon les pays. Llncidence en France est evaluee 
a 43/100000 habitants, sachant que dans certaines regions (Est, Limousin), 
cette incidence peut atteindre 200/100 000, done parmi les taux d ’incidence les plus 
eleves en Europe et dans le monde. Dans ces conditions, on ne peut pas parler 
de chiffres discordants par rapports aux autres pays europeens. Si Fon applique 
dautres criteres diagnostiques, la frequence varie. Par exemple, si Fon part du principe 
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que la serologie nest pas suffisamment sensible (ce qui revient a dire quune serologie 
negative peut correspondre a la maladie), alors le nombre de patients pouvant avoir 
une maladie de Lyme est bien plus eleve. II ne sagit cependant pas dune augmentation 
reelle de la frequence de la maladie mais dun cumul de cas, certains authentiques 
et dautres hypothetiques. 

2. Quelles sont les priorites pour la prise en charge des maladies 
vectorielles transmises par les tiques ? 

Etablir un diagnostic fiable pour proposer un traitement adapte : notre priorite 
est de soigner les patients. Notre responsabilite de medecin et de specialiste est 
de traiter les patients a partir de donnees verifiees. C est ce que les Anglo-Saxons 
appellent Y evidence - based medicine (medecine fondee sur des preuves), moins a risque 
derreur que Y experience-based medicine ou, pire encore, Y eminence-based medicine, 
pour laquelle quelques leaders communiquent leurs convictions par les medias grand 
public, puisque leur argumentation ne passe pas par les revues scientifiques. 

Dans le cadre de la borreliose de Lyme, la demarche sappuie sur les connaissances 
acquises par lobservation des patients chez qui Borrelia a pu etre isolee, 
cest-a-dire ayant un diagnostic de certitude, ce qui represente un fait rare en routine, 
car cette bacterie est difficile a mettre en evidence. A partir de lobservation 
de ces patients ayant eu une borreliose prouvee, des deductions ont permis de faire 
progresser notre connaissance de la maladie. A Tinverse, les patients nayant pas 
de fa<;on certaine une borreliose de Lyme ne peuvent pas representer une source 
dobservation utile pour ameliorer nos connaissances, du fait du risque derreur 
quant au diagnostic initial. 

Cette observation nous a appris lensemble des symptomes que Ton rencontre 
dans la maladie de Lyme. Ces symptomes sont pour certains dentre eux peu specifiques, 
car ils peuvent etre constates dans de nombreuses autres maladies, en particulier dautres 
maladies vectorielles. Tout lenjeu de la demarche consiste par consequent a etablir 
un rapport entre des symptomes rapportes par un patient et la presence de Borrelia. 

Les moyens dont nous disposons pour etablir ce lien ne sont pas tous parfaits. 
Parmi ces moyens, la serologie tient une place importante. Elle a pour finalite detre 
exacte pour la majorite des patients, idealement sans faux negatif (un patient atteint 
de maladie de Lyme dont le test serait negatif) et sans faux positif (un patient qui serait 
atteint dune autre maladie, mais pour qui le test de maladie de Lyme reviendrait 
positif). Aucune serologie ne remplit parfaitement ces criteres, mais les tests valides 
et recommandes sont ceux qui sen rapprochent le plus. 


3. Que sait-on sur la valeur diagnostique des serologies ? 

La serologie est un moyen indirect de mettre en evidence une infection. 

Les anticorps ont une specificite relative et ne permettent pas de differencier 
une infection active dune infection ancienne et guerie. A titre de comparaison, 
au cours de la syphilis, certains anticorps peuvent persister a vie, meme apres guerison 
(Ac treponemiques). De meme, une serologie de maladie de Lyme positive ne doit pas 
etre consideree comme une preuve que la maladie de Lyme est active, 
et que tous les symptomes presentes par le patient sont lies a cette maladie. 

Pour autant, cela ne signifie pas quelle ne sert a rien. Elle est utilisee comme une aide 
au diagnostic. 


La Lettre du Neurologue Nerf & Muscle • Vol. XX - n° 10 - decembre 2016 | 325 


TRIBUNE 


^imprecision qui lui est reprochee correspond a son manque de sensibilite 
lors de la phase primaire de la maladie, quand ces anticorps nont pas encore eu le 
temps dapparaitre dans le sang. 

Les tests Elisa utilises en premiere intention pour le diagnostic de la borreliose 
de Lyme permettent de detecter plus de 90 % des patients au cours des formes 
tardives de la maladie. Ce point a ete clairement demontre, sous legide de TEuropean 
Center for Diseases Control (ECDC) a partir dun travail exhaustif reprenant 
lensemble des donnees de la litterature medicale. II en resulte une excellente 
sensibilite, en particulier dans les formes articulaires et cutanees tardives. 

Pour les formes neurologiques, le test peut etre pris en defaut, en particulier au cours 
des neuroborrelioses precoces. Dans ces formes cliniques, il est recommande de realiser 
la recherche danticorps dans le liquide cerebrospinal (LCS), ou ils apparaissent de fa<;on 
plus precoce. La sensibilite au cours des neuroborrelioses tardives est excellente (3, 4). 

Par ailleurs, les especes de Borrelia qui ne seraient pas detectees par ces tests 
sont tres minoritaires. Ces especes ne peuvent par consequent pas etre a lorigine 
dune baisse significative de la fiabilite du test. 

Les tests Western Blot ont comme avantage, par rapport aux tests Elisa, 
d etre specifiques, ce qui permet d eliminer les faux positifs du test Elisa. En revanche, 
leur sensibilite est globalement equivalente a celle du test Elisa. De fait, en cas de test 
Elisa negatif, la realisation dun test Western Blot napporte rien, et nest done pas 
recommandee. Ce point a egalement fait lobjet d etudes bien conduites. 

Enfin, lexistence despeces de Borrelia moins connues (differentes de B. burgdorferi , 
B. garinii , B. afzelii) a ete utilisee comme argument pour expliquer le manque 
de sensibilite des techniques diagnostiques comme la serologie qui ne serait pas 
en mesure de detecter les anticorps specifiques a ces especes. Or, si de nouvelles 
especes de Borrelia ont bien ete identifies au cours de la maladie de Lyme, 
elles ne sont responsables que d une infime minorite des cas de maladies de Lyme 
microbiologiquement documentees. A ce titre, elles ne peuvent pas etre considerees 
comme etant la cause ni dun manque de fiabilite de la serologie, ni dune sous- 
evaluation significative de la frequence de la maladie. 

Aucun autre test a visee diagnostique n’a montre, a ce jour, des qualites superieures, 
ni en France, ni dans les autres pays du monde. 

Dautres techniques sont proposees (examen du frottis sanguin [5], PCR, 
test de stimulation lymphocytaire), mais aucune dentre elles na pour lmstant atteint 
la meme valeur diagnostique que la serologie car elles manquent de specificite. 

Nous ne recommandons done pas lutilisation de ces tests, car ils sont pourvoyeurs 
de faux diagnostics, qui peuvent inquieter a tort les patients ou faire ignorer dautres 
maladies pour lesquelles les traitements existent. Les consequences des retards de prise 
en charge des patients pour qui un faux diagnostic de Lyme a ete porte par ces tests non 
valides sont parfois desastreuses (6). 

Nous pensons que lutilisation a plus large echelle de ces tests necessiterait de la part 
des laboratoires qui les ont mis a disposition une validation scientifique chez Thomme 
(certains de ces tests sont utilises chez les animaux en medecine veterinaire). 


4. Quels traitements pour quels patients ? 

Les patients meritent une ecoute attentive de la part de leur medecin. Le rejet 
ou Tignorance du medecin face a la douleur du patient est insupportable pour eux 
et inacceptable pour tous. 
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Les traitements proposes par lensemble des societes savantes mondiales reposent 
sur les etudes therapeutiques realisees et publiees dans la litterature medicale 
scientifique (referencee sur le site “PubMed”). 

Au cours des phases dites “primaire” ou “secondaire” de la maladie, des traitements 
“courts” de 2 a 3 semaines ont clairement montre leur capacite a guerir la grande 
majorite des patients. 

Pour les patients ayant des troubles chroniques, attribues a la borreliose de Lyme, 
les etudes therapeutiques sont unanimes : aucune delles ria montre un interet 
a prolonger les traitements antibiotiques (7). Cest-a-dire qu un traitement non 
efficace apres 2 a 3 semaines ne sera jamais plus efficace apres plusieurs mois. 

Dans ces conditions, il ne faut pas prolonger ces traitements, avec des risques deffets 
secondaires qui augmentent avec lexposition. 

II est de notre devoir daider ces patients. Cependant, leur faire croire 
que la medecine s est trompee nest pas la solution. Ces patients ne retireront 
qu un benefice limite et transitoire (au mieux) des multiples solutions therapeutiques 
proposees, si le diagnostic initial est faux. C est ce point qui devrait etre lobjet 
de lensemble de nos efforts et qui devrait etre travaille avec les associations de patients. 


5. Quelles mesures a mettre en place pour avancer efficacement 
dans la connaissance des maladies vectorielles ? 

Nous demandons que les convictions des uns ou des autres ne soient pas afhchees 
comme des preuves scientifiques. Tout progres dans le domaine de la maladie de Lyme 
sera le bienvenu, et aucun medecin digne de sa fonction ne sopposera a ce qui soulage 
les patients : quel en serait Tinteret ? 

Nos connaissances sur la maladie de Lyme doivent progresser et plusieurs equipes 
franchises travaillent dans cette direction. Ces equipes publient regulierement 
dans des revues scientifiques internationales et il est important de les encourager 
a poursuivre. Beaucoup reste a decouvrir, mais les doutes ne doivent pas laisser la place 
a des theories non validees qui mettent en danger les patients. 


Conclusion 

En echo aux recommandations du HCSP, la SPILF soutient et s’implique dans 
les projets de recherche visant a identifier un groupe de patients presentant des signes 
cliniques persistant apres morsure de tique, afin de rechercher chez eux dautres 
agents pathogenes eventuellement transmis par les tiques (autres especes de Borrelia 
ou infections par Bartonella , Anaplasma , etc.) et faire beneficier a ces patients de bilans 
exhaustifs standardises pour envisager tous les diagnostics differentiels. 

Les projets OHTICKS (qui vient dobtenir un financement de 1ANR) et letude 
dune cohorte de patients exposes aux morsures de tiques (projet presente au PHRC 
2017) permettront de repondre par de Tevidence-based medicine” aux questions 
que se posent les patients et les medecins. Au regard des donnees issues de ces etudes, 
Tinteret dune revision de la conference de consensus de 2006 pourra etre reconsidere. 

A ce jour, cet interet nest pas justifie par les donnees recentes de la litterature medicale. 
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History of peripheral neuropathy: fourth part - 1950-1990 
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\ 

A la fin de la Seconde Guerre mondiale, les pays 
europeens ont beaucoup souffert. L’Europe 
de I’Est, Allemagne et Pologne notamment, 
est en ruines; ces pays mettront du temps a se 
relever. Malgre I’occupation, la France va mieux; 
les services hospitaliers ont continue de fonctionner. 
En Angleterre, il y eut bien des destructions mais, 
dans I’ensemble, la aussi, les services hospitaliers ont 
continue tant bien que vaille de fonctionner, certes 
avec une economic de guerre, mais largement aides 
par les Etats-Unis. Bien sur, le Japon est hors course. 
L’URSS a d’autres preoccupations. La domination 
americaine est desormais presque totale dans le 
domaine medical, comme dans d’autres. Concernant 
les neuropathies peripheriques, ily a peu d’evene- 
ments notables pendant la guerre. II faut attendre 
la fin des annees 1940 pour que les choses bougent 
un peu. 

1950-1960 

Les annees 1950-1960 furent celles de la mise 
en place et du perfectionnement des outils 
d’exploration des neuropathies peripheriques, les 
explorations fonctionnelles du systeme nerveux 
peripherique (SNP) et, a un moindre degre, les 
etudes histopathologiques du nerf. L’examen 
electrophysiologique des nerfs peripheriques est 
done rendu possible par la construction d’appareils 
dedies a ce type d’analyse. On peut dorenavant 
etudier la fonction du nerf peripherique. Cet outil 
deviendra tres rapidement indispensable pour le 
diagnostic, mais aussi pour comprendre les meca- 
nismes physiopathologiques des neuropathies 
peripheriques. Cela sera surtout le fait des pays 
anglo-saxons, Angleterre et Etats-Unis. 

R. Hodes, M.G. Larrabee et W. German montrent, 
en 1948, la possibility de mesurer chez I’homme 
la vitesse de conduction des axones moteurs 


en reponse a une stimulation nerveuse. L’annee 
suivante, G.D. Dawson et J.W. Scott montrent la 
possibility de recueillir a travers la peau des poten- 
tiels d’action de nerfs. C’est ainsi que naTt vraiment 
la neurophysiologie clinique applicable au domaine 
des affections du SNP. 

Tres rapidement ces techniques sont appliquees aux 
differentes affections du SNP : tant dans les formes 
tronculaires que dans les atteintes plus diffuses. 
On peut ainsi montrer les alterations des fibres 
motrices et sensitives dans ces maladies nerveuses 
peripheriques. L’Ecossais A.J. Simpson montre, en 
1956, que dans le syndrome du canal carpien on peut 
observer un allongement significatif de la latence 
distale motrice au poignet, ce qui temoigne d’une 
compression focale des fibres motrices. 

En 1958, R.W. Gilliatt et T.A. Sears soulignent 
I’interet d’etudier les potentiels sensitifs, en 
surface, chez les patients ayant une atteinte 
nerveuse peripherique, limitee ou diffuse. 

Gilliatt (1922-1991) fait partie de la 
nouvelle generation de neurologues 
anglais au sortir de la guerre. II est issu 
d’une famille de medecins fort distin- 
guee (son pere etait I’obstetricien de la 
reine). II est I’un des pionniers da 
le domaine de I’electrophysiologie 
clinique. C’est un remarquable 
clinicien, et il pratique lui-meme 
les examens electrophysiologiques. Titulaire de la 
chaire de neurologie clinique au prestigieux National 
Hospital for Neurology and Neurosurgery, aussi 
appele “Queen Square”, du nom du square de 
Londres ou il se trouve, il se focalise sur les affec- 
tions du SNP, en utilisant les moyens electrophysio- 
logiques mais aussi histopathologiques pourelucider 
les mecanismes des lesions nerveuses peripheriques. 
Il considere que I’examen electrophysiologique ne 
doit utiliser que des techniques simples, fiables 
et reproductibles, et il se mefie beaucoup des 
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Resume 

La decennie 1950-1960 est surtout marquee par la mise au point et I'utilisation de plus en plus efficace 
des techniques electrophysiologiques appliquees aux affections du systeme nerveux peripherique. A partir 
des annees 1970, de nombreuses entites sont rapportees : les formes chroniques des polyradiculonevrites 
inflammatoires avec leur caractere demyelinisant, les formes sensitivomotrices multifocales avec blocs de 
conduction, les formes motrices pures avec blocs de conduction, d'autres neuropathies liees a des maladies 
generates ou encore associees a la presence d'anticorps diriges contre des proteines de la myeline, et, enfin, 
les neuropathies hereditaires dans lesquelles la mesure des vitesses de conduction permet de differencier 
de multiples genotypes. 
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Electrophysiologie 

Polyradiculonevrite 

chronique 

Syndrome de Lewis- 
Sumner 

Neuropathie motrice 
multifocale avec blocs 
de conduction 


techniques trop sophistiquees : I’examen electro- 
physiologique n’est finalement que le prolongement 
de I’examen clinique. Cette vision tres pragmatique, 
tres “anglo-saxonne”, a ete tres certainement la 

J plus utile aux differents electrologistes 
formes par Gilliatt. 

Son collegue W. Ian MacDonald 
(1933-2006) est lui aussi un remar- 
* quable neurologue. Originaire 
/ de Nouvelle-Zelande, il rejoint 
I, I’equipe du Queen Square en 
1967. II est une des figures de 
proue de cette generation. Avant de rejoindre 
Londres, il avait montre, chez le rat, par un dispo- 
sitif creant une demyelinisation segmentaire par 
injection locale de toxine diphterique, qu’il existait 
un blocage de la conduction nerveuse a I’endroit 

de la demyelinisation 
et que cette derniere 
entrainait egalement 
un ralentissement 
de la conduction 
nerveuse sur les 
fibres des racines 
posterieures apres 
stimulation du tronc 
du nerf sciatique. 
La responsabilitede la 
demyelinisation dans 
la production de blocs 
de conduction et de 
ralentissements de la conduction nerveuse etait ainsi 
demontree. Cela sera quelque peu oublie pendant 
pres de 20 ans, sauf dans les atteintes tronculaires. 
Apres son arrivee a Londres, McDonald porte essen- 
tiellement son interet sur les affections du systeme 
nerveux central (SNC), notamment la sclerose en 
plaques, pour laquelle il rapporte les premiers 
criteres diagnostiques. 

Le troisieme, qui avec les 2 autres participa long- 
temps au comite de redaction de la revue Brain, 
est Peter Kynaston Thomas (1926-2008), 
surnomme “PK” par ses collegues. Origi- 
I \ naire du Pays de Galles, il en est fier, 
et son accent a des sonorites telles 
que ses questions, au fond de I’amphi- 
theatre, sont peu intelligibles et done 
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redoutees. On fait le plus souvent semblant de 
comprendre la question, en pechant id et la quelques 
mots pour pouvoir repondre avec un semblant 
d’aplomb. Thomas s’interesse plus particulierement 
aux maladies du SNP, en pratiquant lui-meme les 
examens electrophysiologiques, mais aussi aux etudes 
morphologiques du nerf - il est avant tout un remar- 
quable clinicien. Il fonde le departement de neurologie 
au Royal Free Hospital de Londres. En 1974, une chaire 
personnels de neurologie lui est attribute a I’univer- 
site de Londres. Il travaille sur tous les domaines du 
nerf peripherique et plus particulierement, accom- 
pagne de sa seconde epouse Anita Harding, sur les 
neuropathies hereditaires. En 1986, il cree avec elle 
et Gerard Said la Societe europeenne de neurologie. 
D’autres neurologues anglais se sont plus particulie- 
rement interesses aux neuropathies peripheriques : 
Pamela Fullerton et E.B. Casey, notamment. 

Aux Etats-Unis, 2 noms se detachent durant cette 
periode. Le premier, I’une des icones de la neuro- 
logie americaine, est Edward H. Lambert (1915- 
2003). Il fait pratiquement toute sa carriere a la 
Mayo Clinic de Rochester, dans le Minnesota, qu’il 
integre en 1943. C’est un enseignant et un chercheur 
repute. 1 1 commence a s’interesser a I’electrophysio- 
logie clinique des 1940, et son chapitre sur I’electro- 
myographie clinique dans le livre d’enseignement de la 
Mayo Clinic (regulierement reedite) reste un modele 
de clarte pour les etudiants d’aujourd’hui. Rappelons 
que, en 1957, il decrit, avec Lee Eaton, le syndrome 
myasthenique qui porte leurs noms : le syndrome de 
Lambert-Eaton. Lambert est le fondateur de I’elec- 
. , trophysiologie clinique aux Etats-Unis. 

H L’autre grand neurologue americain, 
jj \ Peter J. Dyck, apporte une contribu- 
X9 tion considerable dans le domaine 
des neuropathies peripheriques par 
le celebre ouvrage edite par 
‘ Dyck, Thomas et Lambert en 
1975, et par ses nombreuses 
| publications concernant tous 
les aspects des neuropathies 
peripheriques. Il ne pratique pas I’electromyographie 
clinique, mais developpe les etudes morphologiques, 
et notamment les differents aspects histopatho- 
logiques des lesions nerveuses - demyelinisation 


Summary 

The 1950-1960 decade was 
mainly characterized by the 
more and more efficient use 
of electrophysiological tech- 
nics which could be applied 
to peripheral nervous system 
diseases. During the 1970-1980 
years f numerous new periph- 
eral neurologic entities were 
reported. The chronic form of 
polyradiculoneuropathy with 
its inflammatory and demye- 
linating characteristics (Cl DP), 
the sensorimotor multifocal 
neuropathy with persistent 
conduction block (Lewis- 
Sumner syndrome), the pure 
motor multifocal neuropathy 
with persistent conduction 
block, and other neuropathies 
associated with systemic 
diseases, neuropathies with a 
monoclonal gammopathy espe- 
cially of IgM type where a circu- 
lating antibody directed against 
a peripheral nerve myelin was 
found (anti-MAG). At last, the 
hereditary neuropathies could 
be classified according to the 
values of motor nerve conduc- 
tion velocity leading to differ- 
entiate genotypes varieties. 


Keywords 

Electrophysiology 

Chronic inflammatory 

demyelinating 

polyradiculoneuropathy 
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Multifocal motor neuropathy 
with conduction block 
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et degenerescence axonale - en utilisant la technique 
du teasing ou I’etude des fibres isolees. II travaille, 
comme Lambert, a la Mayo Clinic, ou il a passe toute 
sa carriere. 



A 




Ne quittons pas les Etats-Unis sans citer Arthur 
K. Asbury, originaire de Philadelphie. II oeuvre essen- 
tiellement en neuropathologie du nerf peripherique 
et publie un important ouvrage dans ce domaine. 

En Europe, on ne peut negliger le role considerable de 
Fritz Buchthal (1907-2003). Originaire dAllemagne 
mais ayant du fuir le regime nazi, il arrive au Dane- 
mark, a Copenhague. Dans son laboratoire, il deve- 
loppe de fagon tres importante la neurophysiologie, 
accompagnedeA. Rosenfalck, avec toute la rigueuret 
la minutie germaniques. Il publie de nombreux articles 
dans les annees 1960-1970, ainsi que le chapitre 
d’electrophysiologie des nerfs peripheriques dans 
le premier ouvrage de Dyck, Thomas et Lambert en 
1975. Sa technique d’examen est particulierement 
minutieuse, utilisant les aiguilles electrodes pour 
stimuler et recueillir les reponses evoquees. Son 
ecole perdure aujourd’hui, Copenhague demeurant 
un centre important dans ce domaine, tant pour 
les etudes clinicoelectriques que pour la recherche. 
Il forme egalement de nombreux electrophysiolo- 
gistes europeens, mais aussi americains. 


En France, la situation est fort differente. En 1947, 
la chaire des maladies du systeme nerveux passe 
de Georges Guillain (1876-1961) a Theophile 
_ Alajouanine (1890-1980). Ce dernier n’est 
pas du tout verse dans le domaine des neuro- 
pathies peripheriques. Il travaille surtout sur 
les affections du SNC, les troubles des 
fonctions superieures, les aphasies, etc. 
Il ne developpe pas - pas plus que Paul 
Castaigne, qui lui succedera en 1960 - 
I’etude des neuropathies peripheriques. 



En revanche, toujours a I’hopital de la Pitie-Salpe- 
triere, Raymond Garcin (1897-1971), chef du service 
de neurologie de la division Mazarin, porte une 
grande attention aux neuropathies peripheriques 
associees a des maladies telles que le myelome, 
la cryoglobulinemie, la maladie de Waldenstrom, 
I’amylose ou les vascularites ; la publication des 
observations de ces neuropathies fait autorite. 
Malheureusement, il ne peut pas developper et 
monter un departement d’explorations fonction- 
nelles neurologiques. 

Ailleurs en France, d’autres 
neurologues se specialisent dans 
le domaine des neuropathies 
peripheriques et de la patho- 
logie neuromusculaire. C’est le 
cas, a Strasbourg, de Francois 
Isch (1918-2004). En 1963, il 
publie le premier ouvrage en 
frangais d’electromyographie. 

Il peut etre considere comme 
le pere de I’electrophysiologie 
frangaise. Il forme de nombreux 
electrophysiologistes, dans sa 
ville, mais aussi autour: notam- 
ment Pierre Soichot, a Dijon, et 
Bernadette Bady, a Lyon, tous 2 trop tot disparus. 
A Marseille, Georges Serratrice (1927-...) forme une 
ecole prestigieuse a I’hopital de La Timone. Auteur 
de nombreux ouvrages didactiques qui font encore 
autorite, il comprend tres vite I’interet de creer dans 
son service une unite d’electromyographie, ne depen- 
dant que de lui, et cela malgre la presence d’un service 
d’explorations fonctionnelles au sein de I’hopital, seul 
habilite a recevoir les subventions de fonctionnement. 
Ce “service dans le service" sera ulterieurement dirige 
par Jean Pouget, successeurde G. Serratrice. 

Nous ne pouvons oublier de citer Gerard Roth, 
a Geneve, et son eleve Michel Magistris. 

A Paris, il n’y a alors aucune ecole digne de ce 
nom. La neurologie frangaise, sauf les quelques 
exceptions que nous venons de voir, compte alors 
un retard theorique et pratique considerable dans 
le domaine des neuropathies peripheriques. En 
effet, a I’internat des hopitaux, la question du diag- 
nostic des polynevrites reste d’actualite jusqu’aux 
annees 1980. Il n’est pas surprenant que, dans ces 
conditions, I’etude des neuropathies peripheriques 
demeure lettre morte dans la plupart des centres 
hospitaliers. Ce retard met beaucoup de temps 
a etre rattrape. Il faut aux plus jeunes (Gerard 
Said, Jean-Michel Vallat, Jean Pouget) fournir des 
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efforts constants pour atteindre le niveau des 
anglo-saxons. 

La dissociation entre clinique et electrophysiologie 
a grandement favorise ce retard. Les services de 
neurologie, sauf rares exceptions, ne possedaient 
pas de departement d’electrophysiologie clinique, 
comme c'est le cas, parexemple, pour la cardiologie. 
Ce departement d’explorations fonctionnelles etait, 
et est toujours, dirige par un biologiste, souvent 
sans aucun rapport avec la discipline en question, 
en I’occurrence la neurologie ! 


ie -^Ai ^ 

ta 


Mais revenons aux neuropathies 
peripheriques des annees 1950- 
1960. Parmi les nouvelles entites 
decrites pendant cette periode, 
il faut retenir le syndrome 
d’ophtalmoplegie, ataxie 
et areflexie rapporte par 
Charles Miller Fisher (1913- 
2012) en 1956. II s’agit bien la 
d’un nouveau syndrome, variante 
tres particuliere et assez rare du syndrome de 
Guillain-Barre. Avec comme pole d’interet les affec- 
tions vasculaires cerebrates, C. Miller Fisher officiait 
au Massachusetts General Hospital, a Boston. 

Au cours de ces annees, I’interet se porte surtout 
sur les neuropathies liees aux maladies generates 
tellesque I’insuffisance renale (Asbury etal., 1963), 
le myelome multiple (Victor etal., 1958), le myelome 
osteosclerosant (Small etal., 1961), la macro- 
globulinemie de Waldenstrom (Garcin etal., 1958), 
la cryoglobulinemie (Garcin etal., 1957), mais aussi 
I’amylose, la panarterite noueuse, le syndrome de 
Churg-Strauss, le lupus systemique, le syndrome de 
Sjogren et la sarcoidose. Sans compter les etudes 
cliniques electrophysiologiques, et parfois histo- 
logiques, des neuropathies deja bien documentees 
comme celles du diabete et de I’alcoolisme. 


1960-1990 


et Mulder montrent, dans un court rapport, que, 
dans les 3 premieres semaines de la maladie, 14 % 
des patients n’ont aucune anomalie de la conduc- 
tion nerveuse, en depit d’un deficit moteur typique. 
Soixante et un pour cent des sujets examines durant 
ces 3 premieres semaines presentent des ralentisse- 
ments significatifs de la conduction nerveuse. Dans 
25 % des cas, les fibres motrices les plus distales 
sont touchees: allongement des latences distales 
motrices. Ils montrent egalement un probleme tres 
perturbant du syndrome de Guillain-Barre, a savoir 
la normalite des conductions nerveuses meme en 
presence d’un deficit moteur patent. La notion de 
bloc de conduction decrite par McDonald I’annee 
precedente avait ete quelque peu oubliee... Cela 
sera d’ailleurs le cas jusqu’en 1984. 


Dans le domaine des neuropathies hereditaires, des 
avancees fort interessantes ont eu lieu des le debut 
des annees 1960. II avait deja ete montre que, dans 
certaines formes, il y a des ralentissements tres 
marques des vitesses de conduction nerveuse motrice. 
C’est Dyck et al. qui rapportent en 1963 les anomalies 
des vitesses de conduction nerveuse au sein d’une 
meme fratrie. Les patients porteurs de la maladie de 
Charcot- Marie-Tooth (CMT) presentent le meme degre 
de ralentissement de la conduction nerveuse quel que 
soit leur degre d’atteinte clinique. Il s’agit la d’une 
avancee importante qui met en evidence I’absence 
de correspondance entre genotype et phenotype. 
Un peu plus tard, en 1968, Dyck et Lambert 
rapportent une remarquable etude concernant 
plusieurs fratries presentant le syndrome d’atro- 
phie peroniere, en fait des CMT, sur le plan clinique, 
genetique, electrophysiologique et histologique. Ils 
peuvent ainsi montrer, pour la premiere fois, I’exis- 
tence d’une variete genotypique dans le syndrome de 
CMT, avec des formes hypertrophiques dominantes 
et des vitesses de conduction nerveuse tres basses, 
des formes neuronales avec des vitesses normales ou 
subnormales. Tout cela sera developpe 
plus tard (plus de 10 ans apres !). 


f.Vfarr.jj-i' i rV 


Des le debut des annees 1960, dans le syndrome 
de Guillain-Barre, entite desormais bien etablie, 
reconnue et etudiee, les analyses electrophysio- 
logiques montrent la presence d’alterations tres 
caracteristiques, sinon specifiques. Sir Roger 
Bannister - premier coureur de demi-fond a faire 
1 mile en moins de 4 minutes - rapporte en 1961 
avec T. Sears qu’il existe dans le syndrome de 
Guillain-Barre des alterations des conductions 
nerveuses motrices et sensitives. En 1964, Lambert 


Les annees 1970 voient quelques 
nouvelles entites se confirmer et la paru- 
tion d’ouvrages monumentaux: celui de 
Dyck, Thomas et Lambert (en 2 parties) 
en 1975, et celui, de moindre volume, de 
Walter Bradley, un eminent neurologue 
anglais qui a beaucoup travaille sur les 
neuropathies peripheriques. Dans I’ou- 
vrage de Dyck, Thomas et Lambert, tous 
les domaines sont abordes. Il sera reedite 
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tous les 9 ans. Dans ce volume, et surtout dans un 
article publie par les Mayo Clinic Proceedings, en 1975, 
Dyck et al. definissent enfin la polyradiculonevrite 
chronique, qu’ils nomment “Chronic Inflammatory 
Polyradiculoneuropathy” (CIP). Ils rapportent, pour 
53 patients, les criteres diagnostiques, I’histoire natu- 
relle, les caracteristiques des vitesses de conduction 
nerveuse, les aspects histopathologiques et les effets du 
traitement par corticoides. II s’agit la d’un article majeur 
dans la nosologie des neuropathies peripheriques. Ily 
avait bien eu avant cela quelques articles, nous I’avons 
vu dans le precedent chapitre, comme celui d’Austin 
qui, en 1958, rapportait des formes chroniques a 
rechutes sensibles aux corticoides, ou encore celui de 
P.K. Thomas qui, en 1969, decrivait des cas de syndrome 
de Guillain-Barre chronique a rechutes. 



Les annees 1980 sont sans doute les plus fructueuses 
de toute I’histoire des neuropathies peripheriques. 
En I'espace de quelques annees, de nouvelles entites 
sont rapportees, la connaissance des neuropathies, 
deja bien etudiees, est approfondie de maniere deci- 
sive, et, enfin, de reels traitements efficaces dans 
certaines affections sont lances. 

Commengons par les neuropathies inflammatoires, 
ou polyradiculonevrites aigues et chroniques. En 
1982, dans un nouvel article, Dyck et al. modifient 
I’acronyme “CIP" en “CIDP” (Chronic Inflammatory 
Demyelinating Polyradiculopathy), pour insister sur 
I’element demyelinisant constate sur les donnees 
electrophysiologiques. Cet article a egalement pour 
objectif de montrer grace a une etude randomisee les 
effets benefiques des corticoides. En 1986, ces auteurs 
montrent, dans une etude randomisee, I’efficacite des 
echanges plasmatiques. Dans le cadre des polyradi- 
culonevrites inflammatoires chroniques, Richard A. 

. Lewis, Austin J. Sumner, MarkJ. Brown et Arthur K. 
Asbury publient en 1982 un celebre article portant 
sur 5 patients atteints d’une forme particuliere de 
CIDP caracterisee par la presence d’une distri- 
bution multifocale du deficit, et de blocs de 
conduction persistants. ELLe portera par la 
suite le nom de syndrome de Lewis-Sumner. 
S’agit-il d’une simple variante de CIDP ou 
d’une entite a part? Le debat esttoujoursd’actualite. 
Concernant les formes aigues de polyradiculonevrites, 
I’equipe d’Angelika Hahn (London, Ontario, Canada), 
notammentW.F. Brown etT.E. Feasby, montreen 1984 
que, dans le syndrome de Guillain-Barre, le deficit 
moteur est lie a la presence de blocs de conduction 
sur les fibres motrices, notamment en proximal, ce qui 
explique que les vitesses de conduction plus distales 
peuvent etre normales, ainsi que les amplitudes 


distales. G. Mills et E.D. Murray peuvent alors montrer, 
en 1985, que, dans les phases initiates du syndrome de 
Guillain-Barre, il existe des blocs de conduction proxi- 
maux. Toujours en 1985, T.E. Feasby et al. concluent 
que la base physiopathologique sous-jacente aux blocs 
de conduction est la demyelinisation. II est desormais 
clair que la base physiopathologique du deficit observe 
dans le syndrome de Guillain-Barre est correlee a la 
presence de blocs de conduction. 

Concernant les traitements, I’effet benefique des 
echanges plasmatiques a deja ete montre. Un nouveau 
traitement voit le jour a la fin des annees 1980 : 1’utili- 
sation de fortes doses d’immunoglobulines humaines 
(Kleyweg et al., 1988). Ce traitement devient rapi- 
dement le traitement de premiere intention. C’est 
aussi a cette epoque, des 1985, que I’on propose des 
criteres evocateurs de demyelinisation, d’abord dans 
les formes aigues puis dans les formes chroniques. 
Dans un domaine assez proche de celui des neuro- 
pathies inflammatoires, il faut ici souligner I’apport de 
I’equipe de Geneve en 1986. ELLe a ete la premiere a 
rapporter un curieux syndrome de neuropathie motrice 
pure avec des blocs de conduction proximaux persis- 
tants, associe a la presence de fasciculations et de 
myokymie. C’est le premier cas de neuropathie motrice 
multifocale avec blocs de conduction persistants. Par 
la suite, d’autres observations semblables sont rappor- 
tees et, en 1988, un nouveau traitement est essaye, 
par cyclophosphamide, alors que les corticoides et les 
plasmaphereses paraissaient inefficaces. Les 2 patients 
traites, dont les cas ont ete rapportes par I’equipe de 
A. Pestronk (Johns Hopkins Hospital), presentaientdes 
taux eleves d’anticorps diriges contre les monosialote- 
trahexosylgangliosides (GM1). Ce nouveau syndrome, 
maintenant largement documente, a sans doute ete 
auparavant sous-diagnostique en raison de cette 
atteinte purement motrice pouvant evoquer fausse- 
ment une maladie de la corne anterieure de la moelle. 
Parallelement aux neuropathies inflammatoires, les 
neuropathies associees aux gammapathies mono- 
clonales attirent de plus en plus I’attention. On 
connaissait deja des cas de neuropathies peripheriques 
associee a des gammapathies, comme la maladie de 
Waldenstrom ou le myelome, mais une nouvelle 
appellation est creee pour designer des cas de gamma- 
pathie monoclonale non lies a une affection maligne: 
“gammapathies monoclonales de signification inde- 
terminee" (MGUS). Les plus interessantes sont celles 
associees a une gammapathie monoclonale IgM. 
L’equipe de P.K. Thomas rapporte ainsi, en 1983, dans 
un article majeur, les cas de neuropathies associees a 
une gammapathie monoclonale benigne. ELLe en note 
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les caracteristiques essentielles: la demyelinisation sur 
les fibres nerveuses, le tremblement, I’ataxie et I’hyper- 
proteinorachie. Les auteurs suggerent que ces neuro- 
pathies sont d’origine autoimmune et causees par des 
anticorps antimyeline. Ces anticorps avaient ete decou- 
verts en 1980 par I’equipe de I’universite de Columbia 

(New York) : ce sont 
des anticorps mono- 
clonaux diriges contre 
la myelinedu nerf peri- 
pherique, la Myelin-As- 
sociated Glycoprotein 
(MAG). II s’agit la du 
premier exemple de 
neuropathie ou I’on a 
pu mettre en evidence 
le role direct de cet anticorps, ce que I’on pourra plus 
tard visualiser en microscopie electronique entre les 
lamelles de myeline. Le taux tres eleve de cet anticorps 
anti-MAG permet le diagnostic de la neuropathie. 
D’autres neuropathies associees a une gammapathie 
monoclonale ont ete rapportees, notamment la tres 
curieuse neuropathie decrite en 1984 parT. Nakanishi et 
at, au Japon, sous le nom de syndrome de Crow-Fukase, 
caracterisee par I’association d’une polyneuropathie (P), 
d’une organomegalie (O), d’une endocrinopathie (E), de 
la presence de la proteine M (M), et de modifications 
cutanees (S), ce qui se resume par le nouvel acronyme 
POEMS. La gammapathie est le plus souvent de type 
IgG, plus rarement IgA, associee a des lesions osseuses 
osteocondensantes. 

En 1985, on decouvre aussi la presence d’anticorps 
antineuronaux dans les syndromes paraneoplasiques 
(GrausetaL, 1985). Ils porteront le nom d’anticorps 
anti-Hu, du nom de la premiere patiente chez 
laquelle ils furent trouves. En revanche, leur role 
pathogene est peu probable, et leur presence n’est 
un critere diagnostique fiable que dans le cadre d’une 
neuronopathie sensitive de type Denny-Brown. 
Parmi les autres neuropathies, il faut bien sur citer 
celles liees a I’infection par le VI H, tres presentes dans 
les annees 1980 et caracterisees par une neuropathie 
sensitive douloureuse dependante de la longueur du 
nerf, plutot dans le dernier stade de la maladie. 
Parmi les neuropathies toxiques medicamenteuses, 
il faut surtout retenir celles dues a la prise de vincris- 
tine dans le cadre d’une chimiotherapie. 

Concernant I’amylose, Costa et al. identifient la 
prealbumine, qui sera rebaptisee transthyretine, 
dans I’amylose hereditaire portugaise en 1978, et 
M.J. Saraiva et al. peuvent ainsi montrer, en 1983, 
que la substitution la plus frequente est Val30/Met. 


Les neuropathies observees dans les vascularites 
necrosantes sont tres correctement etudiees. Elies 
prennent le plus souvent la forme d’une multinevrite, 
mais les formes de type polyneuropathique ne sont 
pas rares (Bouche etai, 1986 ) ; il s’agit la de vascu- 
larites systemiques. Dyck et al. rapportent en 1987 
des observations tres convaincantes de neuropathies 
peripheriques avec vascularite constatee au cours de 
la biopsie nerveuse, mais sans atteinte systemique. 

Enfin, pour terminer cette longue enumeration des 
neuropathies decrites ou developpees pendant les 
annees 1980, il nous faut maintenant evoquer les 
neuropathies hereditaires de type CMT. Nous avons 
vu les importants progres inities par I’equipe de 
Dyck. Dans la reedition de son volumineux ouvrage 
en 1984, le terme d'atrophie peroniere disparaTt pour 
faire place a celui de neuropathie hereditaire sensi- 
tivomotrice (HSMN), et cette entite est subdivisee 
en plusieurs sous-groupes: HSMN de type I, II etc. 
Certaines de ces neuropathies etaient liees au locus 
du chromosome Duffy, mais ce n’est que quelques 
annees plus tard que le gene responsable, tout du 
moins celui du type I, sera decouvert. 


the clinical features of hereditary 

MOTOR AND SENSORY NEUROPATHY 
TYPES 1 AND II 
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En 1980, Harding et Thomas, que nous retrouvons dans 
ces neuropathies hereditaires, apportent une pierre de 
plus a I’edifice des neuropathies de type CMT. C’est en 
mesurant uniquement la vitesse de conduction du nerf 
median que ces 2 auteurs differencient tres nettement 
2 groupes distincts: ceux chez qui les conductions 
nerveuses sont tres diminuees (type I) et ceux chez 
qui les conductions sont normales ou peu diminuees 
(type II). P. Bouche et al. confirment ces constatations 
en 1983 sur un plus grand nombre de patients. 

Comme on a pu le constater, les annees 1980 ont ete 
tres riches, surement les plus denses en ce qui concerne 
la description de nouvelles entites. Les annees suivantes 
verront la decouverte de quelques nouvelles entites, le 
developpement des therapeutiques et I’explosion de 
la biologie moleculaire, qui permettra des le debut des 
annees 1990 de decouvrir les differents genes respon- 
sables de tres nombreuses maladies. 
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P. Bouche declare ne pas avoir 
de liens d'interets. 
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Evaluation 

electroneuromyographique 
du plexus brachial 

EDX of the brachial plexus 

F.C. Wang* 


*Service de medecine physique et 
de I'appareil locomoteur, CHU Sart 
Tilman, Liege, Belgique. 


L e plexus brachial est une region d’exploration 
difficile, notamment sur le plan electroneuro- 
myographique (ENMG), en raison de son 
anatomie complexe et de la grande variete des 
atteintes plexuelles sur le plan etiologique et 
physiopathologique. 

A la complexity de son anatomie, les neurologues 
ou les neurophysiologistes repondent souvent par 
une tentative de simplification et de compartimen- 
tage. Ilya les lesions des troncs primaires (superieur, 
moyen et inferieur), les lesions des troncs secon- 
daires (antero-externe, posterieur et antero-interne) 
et les lesions pre- ou postganglionnaires. La realite 
clinique, notamment traumatique, est souvent autre. 
Un meme traumatisme peut entrainer une lesion 
a la fois pre- et postganglionnaire, touchant d’une 
part les branches terminates du plexus et entrainant 
d’autre part une avulsion de certaines racines. Dans 
d’autres circonstances, ily a a la fois un etirement 
plexuel, qui predomine parfois sur I’un ou I’autre 
fascicule nerveux, et une ou plusieurs ruptures 
nerveuses a proximite d’un foyer de fracture. Enfin, 
une atteinte des arteres sous-clavieres ou axillaires 
ajoute une composante ischemique a la part meca- 
nique de la lesion (avulsion, rupture ou etirement). 
Dans cette mise au point, qui n’echappera pas a 
la tentative de simplification, le choix sera fait de 
diviser le plexus brachial de haut en bas en plexus 
superieur, moyen/posterieur, et inferieur. 

Sur le plan ENMG, la difficulty reside aussi dans le 
fait que si I’exploration est realisee au sixieme jour, 
au quinzieme jour, au quarantieme jour ou au troi- 
sieme mois postlesionnel, les anomalies enregistrees 
seront differentes. II est done essentiel de savoir ce 
que I’on peut attendre de I’ENMG en fonction du 
moment ou celui-ci est realise 
Face a ces difficultes, I’electrophysiologiste peut 
etre quelque peu desempare et rendre des avis 
pas toujours pertinents par rapport a la situa- 


tion clinique. Ces discordances electrocliniques 
conduisent parfois des medecins d'autres specialites 
a dire que I’ENMG ne sert a rien dans I’exploration 
des plexopathies brachiales et qu’une clinique asso- 
ciee a une imagerie de qualite suffisent a la mise 
en evidence de ces lesions nerveuses. C’est faux. 
L’ENMG reste, a ce jour, la seule technique d’explora- 
tion fonctionnelle du systeme nerveux peripherique 
(SNP) et, a ce titre, elle joue un role crucial dans la 
precision du site lesionnel (SL) et I’etablissement du 
pronostic. L’ENMG peut egalement demasquer des 
signes infracliniques temoignant soit d’une atteinte 
plus etendue ou au contraire moins complete que 
prevue, soit d’une reinnervation debutante inap- 
parente cliniquement. 

Apres un bref rappel anatomique, cette mise au point 
est congue comme s’il s'agissait de la prise en charge 
d’un patient presentant une probable plexopathie 
brachiale. D’abord, il sera tenu compte du contexte 
clinique. Ensuite, pour autant que le patient soit 
conscient, les deficits moteurs et sensitifs seront 
precises. Enfin, les donnees de I’exploration ENMG 
seront presentees et commentees. Concernant la 
description detaillee des techniques ENMG utiles 
a I’exploration du plexus brachial, nous renvoyons 
le lecteur aux differents traites de neurophysiologie 
clinique. 


Regions anatomiques d’interet 

Par rapport aux ganglions spinaux 

(figure 1, p. 336) 

Le ganglion spinal, qui contient les corps neuro- 
naux des fibres sensitives peripheriques afferentes, 
constitue un repere anatomique important dans 
revaluation d’une lesion du plexus brachial. Entre 
le ganglion spinal et la moelle cervicale, zone 
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Resume 

Le plexus brachial est I'une des structures les plus complexes du systeme nerveux peripherique. Habituelle- 
ment, les plexopathies brachiales sont reparties en lesions supradaviculaires (touchant les racines et/ou les 
troncs primaires) et infradaviculaires (touchant les troncs secondaires et/ou les troncs nerveux terminaux). 
Dans cette mise au point, le plexus brachial est egalement divise en 3 regions d'interet dinique : le plexus 
superieur, le plexus moyen et posterieur, et le plexus inferieur. Apres quelques rappels anatomiques et 
considerations diniques (deficits sensitifs et moteurs, signe de Horner), nous precisons comment I'electro- 
neuromyographie est capable d'identifier, de localiser (grace a I'examen par electrode-aiguille et I'etude 
de la conduction nerveuse), et de caracteriser (lesion axonale versus bloc de conduction, severite, pronostic 
de recuperation) les atteintes du plexus brachial. 
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preganglionnaire, se trouvent les filets radiculaires 
et les racines dorsaux et ventraux. Distalement par 
rapport au ganglion spinal, zone postganglionnaire, se 
trouvent successivement le nerf spinal (reunion des 
racines dorsale et ventrale), puis les rameaux dorsaux 
et ventraux primaires. Cette region postganglionnaire 
correspond a la racine extraforaminale (EF). Ensuite, 
les rameaux ventraux primaires des nerfs spinaux 
C5-D1 s’anastomosent pour former le plexus brachial. 

Par rapport a la clavicule (figures 2, p. 336 
et 5, p. 342) 

La region supraclaviculaire comprend la zone 
preganglionnaire, les 5 racines EF (C5, C6, C 7, C8, 
D1) et les troncs primaires superieur (TPS), moyen 
(TPM) et inferieur (TPI) du plexus brachial. La region 
retroclaviculaire correspond aux 6 divisions (3 ante- 
rieures et 3 posterieures) du plexus brachial. De la 
region infraclaviculaire s’individualisent les troncs 
secondaires antero-externe (TSAE), posterieur (TSP) 
et antero-interne (TSAI), puis les 5 branches termi- 
nates (nerfs musculocutane, median, axillaire, radial 
et ulnaire) [1]. 

Par rapport aux plans frontal et sagittal 

(figures 2, p. 336 et5, p. 342) 

Le plexus brachial se subdivise en 3 regions, une 
region superieure proximate (TPS) et distale (TSAE), 
une region moyenne (TPM) et posterieure (TSP) et 
une region inferieure proximate (TPI) et distale 
(TSAI). Comme il sera precise dans la suite de cette 
mise au point, ces 3 regions sont fonctionnellement 
distinctes et d’un interet tout particulier dans reva- 
luation des plexopathies. 

Contexte clinique 

En fonction du contexte clinique, il est deja possible 
de soupgonner le SL et le mecanisme physiopatho- 
logique de la plexopathie brachiale. 

Les atteintes iatrogenes (7 a 10 % des plexopathies 
brachiales) correspondent le plus souvent soit a 


une lesion neurapraxique avec bloc de conduction 
(BC) du TPS (paralysie postoperatoire), soit a une 
atteinte radiculaire EF C8 (pontage aortocoronaire 
avec sternotomie mediane) [2]. Apres chirurgie de 
la region coracoidienne (par exemple, interven- 
tion de Latarjet), la souffrance nerveuse concerne 
les branches nerveuses terminates comme le nerf 
musculocutane (3). 

Dans un contexte neoplasique, il s’agit soit d’une 
plexopathie infiltrative douloureuse avec perte 
axonale severe et evolutive touchant la racine EF D1 
ou le TPI (4, 5), soit d’une plexopathie postradique 
avec myokymies, BC infradaviculaires diffus et perte 
axonale secondaire (6). Les tumeurs primitives du 
plexus brachial sont tres souvent benignes, schwan- 
nomes et neurofibromes, et situees a la partie proxi- 
mate du TPS ou TPM (7). 

Dans un contexte traumatique, I’atteinte est 
supraclaviculaire dans 70 a 75 % des cas (8). Les 
accidents de la route, de moto particulierement, 
representent 70 % des atteintes plexuelles trauma- 
tiques (9). Celles-ci sont completes, interessant les 
5 racines (classiquement, rupture C5C6 et avulsion 
C7C8D1) ou se limitent a une rupture du TPS ou 
des racines EF C5C6 . Dans 15 % 

des cas, la lesion est a la fois pre- et postganglion- 
naire avec une atteinte infraclaviculaire au niveau 
de certains sites d’ancrage (nerfs axillaire dans 
I’espace quadrilatere, musculocutane au niveau 
du muscle coracobrachial, sus-scapulaire dans les 
2 echancrures). Les traumatismes avec traction sur 
le bras en elevation s’accompagnent frequemment 
d’une avulsion C8D1 de tres mauvais pronostic 
[1]. Les fractures de la clavicule 
peuvent se compliquer d’une atteinte du TSAI (10). 
Les subluxations glenohumerales et les fractures 
proximales de I’humerus peuvent leser le nerf axil- 
laire (11) et parfois les nerfs musculocutane et/ou 
sus-scapulaire (12). L’utilisation de bequilles avec 
appui axillaire peut se compliquer d’une neuropathie 
compressive du nerf radial. Enfin, le developpement 
aigu d’une masse (hematome, anevrysme) entre la 
clavicule et le coude peut entrainer un syndrome 
compartimental brachial interne aigu (necessitant 
une decompression en urgence dans les 4 heures) 
pouvant leser gravement le nerf median, parfois en 
association avec le nerf ulnaire (13). 


Summary 

The brachial plexus (BP) is one 
of the most complex structures 
of the peripheral nervous 
system. Usually brachial plex- 
opathies are divided into supra- 
clavicular (roots and/or trunks) 
and infraclavicular (cords and/ 
or terminal nerves) lesions. In 
this review, BP is also devided 
into three regions of clinical 
interest: upper plexus, middle 
and posterior plexus, lower 
plexus. After a few anatomic 
reminders, and some clinical 
considerations (motor and 
sensory deficits, Horner sign), 
we specify how electrodi- 
agnostic is able to indentify, 
localize (through needle elec- 
trode examination and nerve 
conduction study) and char- 
acterize (axonal lesion versus 
conduction block, severity, 
prognosis for recovery) brachial 
plexus lesions. 
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Figure 1. Vue transversale des structures nerveuses a I’origine du plexus brachial. 
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Figure 2. Le plexus brachial. 


Le Thoracic Outlet Syndrome (TOS) neurologique 
vrai correspond a une atteinte microtraumatique, 
tres chronique, de la racine EF D1 ou du TPI (14). 

La plexopathie obstetricale se caracterise par une 
atteinte le plus souvent postganglionnaire, parfois 
pre- et postganglionnaire des racines C5C6 (50% 
des cas) ou C5C6C7 (35 % des cas) [15]. 


Dans le cadre des plexopathies inflammatoires/ 
dysimmunes, le syndrome de Parsonage et Turner 
est souvent responsable d’une atteinte du plexus 
superieur et/ou des branches terminates (nerfs thora- 
cique long et sus-scapulaire) [16]. Dans la neuro- 
pathie motrice multifocale a bloc de conduction 
(NMMBC), la distribution de ces blocs au niveau 
du plexus brachial reste variable. 


Deficit moteur clinique 

Une fois le contexte precise, le testing moteur analy- 
tique constitue habituellement (sauf si le patient est 
inconscient a I’unite de soins intensifs) la premiere 
approche clinique permettant d’evaluer I’etendue 
de la lesion plexuelle. Celle-ci peut etre complete, 
ou predominer dans le territoire superieur, moyen/ 
posterieur ou inferieur. 

Dans les atteintes du plexus superieur, la flexion du 
coude est deficitaire. S’il s’y associe un deficit de 
I’abduction du bras, une atteinte du TPS (territoire C5 
+ C6) doit etre suspectee. En revanche, si ['abduction 
du bras est respectee, il faut songer a une lesion du 
TSAE (territoire des nerfs median et musculocutane) 
et verifier la flexion du poignet et la pronation de 
I’avant-bras dependant du nerf median. 

Les atteintes du plexus moyen/posterieur sont rare- 
ment isolees. Elies sont caracterisees par un deficit 
d’extension du coude et du poignet. Si I’abduction 
du bras est respectee, une atteinte du TPM (terri- 
toire C 7) est probable. Si I’abduction du bras est 
deficitaire, il peut s’agir d’une lesion du TSP (terri- 
toire des nerfs radial et axillaire) ou plus frequem- 
ment de I’atteinte conjointe des TPS et TPM. 

Un deficit de la musculature intrinseque de la main 
temoigne d’une plexopathie inferieure. Si I’exten- 
sion des articulations metacarpophalangiennes des 
2 premiers rayons de la main est egalement defici- 
taire, il faut envisager une atteinte du TPI (territoire 
C8 + D1). Dans le cas contraire, c’est a une lesion 
du TSAI (territoire des nerfs median et ulnaire) qu’il 
faut songer. 

Le testing musculaire analytique doit egalement 
cibler d’autres territoires nerveux. Les branches 
nerveuses destinees aux muscles pectoraux se 
degagent a la partie proximale des troncs secon- 
daires (nerf pectoral lateral issu du TSAE pour le 
chef claviculaire du muscle grand pectoral et nerf 
pectoral medial issu du TSAI pour le muscle petit 
pectoral et le chef sternocostal du muscle grand 
pectoral). Aussi, un deficit de la musculature 
pectorale signifie que la lesion est probablement 
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Figure 3. Illustration des traumatismes a I’origine d’une rupture des racines C5C6(C7) [en haut] et d’une avulsion des racines (C7)C8D1 (en bas). 


supraclaviculaire (1). Une atteinte dans le territoire 
des nerfs dorsal de I’omoplate (muscles rhomboides) 
et thoracique long (muscle grand dentele) traduit 
une lesion plexuelle tres proximale, en amont des 
racines EF. L’integrite du nerf spinal accessoire, et 
done du muscle trapeze, aura toute son importance 
au moment ou sera envisagee une chirurgie par 
transfert nerveux ( 8 , 17 ). 

Deficit sensitif clinique 

(figure 4, p. 338) 

A I’exception du territoire C5 (region anterolaterale 
du bras et parfois de I’avant-bras), le deficit sensitif 
clinique (DSC) est recherche dans les memes 
territoires cutanes que ceux testes lors de la neuro- 
graphie sensitive (tableaux II a IV, p. 343) [18]. 

En effet, si les potentiels sensitifs restent d’amplitude 
normale la ou un DSC est observe, cet apparent para- 


doxe est en faveur d’une atteinte preganglionnaire, 
d’une avulsion de racine si le contexte est celui d’un 
traumatisme avec traction sur le plexus. 

A noter egalement que les racines ventrales 
motrices, plus fines et entourees par un sac dural 
plus fin, sont plus fragiles que les racines dorsales 
sensitives ( 19 ). L’absence d’anomalie a la neuro- 
graphie sensitive peut done resulter d’une atteinte 
predominant nettement sur le versant moteur. Dans 
ce cas, aucun DSC ne sera note. 

Signe 

de Claude-Bernard-Horner 

Les nerfs spinaux C8 et D1 contiennent des fibres 
sympathiques preganglionnaires 
Une lesion a ce niveau ou plus proximale est respon- 
sable d’un signe de Claude-Bernard-Horner (myosis, 
ptosis, pseudo-enophtalmie, anhidrose). 
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Electroneuromyographie 

Apports a devaluation 
des plexopathies brachiales 

L’electroneuromyographie (ENMG) reste la meilleure 
procedure pour localiser le SL, etablir la physiopatho- 
logie, la severite et le pronostic. 

Des ledouziemejour, I’ENMG permetde preciser si la 
lesion est pre- ou postganglionnaire. En effet, en enre- 
gistrant des potentiels sensitifs conserves dans un terri- 
toire cliniquement deficitaire, cette absence d’anomalie 
electrique permet de suspecter une avulsion de racine 
plutotqu’une rupture nerveuse postganglionnaire. 

La connaissance des trajectoires efferentes motrices 
et afferentes sensitives (cf. infra) permet de localiser 
la lesion en supraclaviculaire ou en infraclaviculaire 
et en superieure, inferieure, moyenne ou posterieure. 
A partirde la troisieme semaine, lorsque les signes 
de denervation musculaire (fibrillations et pointes 
positives) sont enregistrables au repos dans les 
muscles distaux, I’electromyographie (EMG) par 
electrode-aiguille est habituellement plus sensible 
que I’examen clinique pourdocumenter une atteinte 
nerveuse partielle. II sera des lors plus aise de preciser 
que I’atteinte nerveuse est distribute dans tel ou tel 
territoire radiculaire ou tronculaire. 



Figure 4. Territoires cutanes sensitifs concernes par les plexopathies brachiales. 


Seule I’ENMG permet d’affirmer la nature neura- 
praxique d’une plexopathie. Des le septieme jour, 
I’enregistrement d’une reponse motrice de taille 
normale lors de la stimulation au point d’Erb dans 
un territoire plegique permet de suspecter un BC 
supraclaviculaire (sus-jacent au tiers distal des troncs 
primaires). En revanche, si I’amplitude motrice est 
reduite lors de la stimulation au point d’Erb et normale 
lors d’une stimulation distale, le BC est infraclavi- 
culaire. En revanche, si la stimulation sous le SL n’est 
pastechniquement realisable, le BC infraclaviculaire ne 
pourra etre suspecte qu’au-dela de la troisieme semaine 
(reponse motrice de petite taille et fibrillations/pointes 
positives absentes ou peu abondantes). 

Dans les atteintes plexuelles axonales partielles, 
la surface du pic negatif initial des reponses motrices 
evoquees (en I’absence de BC entre stimulation et 
detection) est le meilleur parametre pour evaluer 
le degre de perte axonale, pour autant que I’ENMG 
soit realisee avant que les processus de reinnervation 
musculaire ne se soient mis en place (1 a 2 mois 
postlesionnel) [20]. Le pronostic de la plexopathie 
brachiale est d’autant meilleur que la lesion nerveuse 
est neurapraxique (BC), EF ou plus distale, partielle, 
proche des muscles cibles (< 60 cm), recente (< 2 ans 
sur le plan moteur) et accessible aux techniques 
de chirurgie reparatrice (1). Les racines C8D1 sont 
accrochees directement a la moelle, et non a des 
fascia comme les racines C5C6, c’est pourquoi elles 
sont, plus souvent que les autres racines, sujettes a 
une avulsion peripherique (traction sur les racines) 
ou centrale (traumatisme cervical avec traction 
sur la moelle) [8]. En cas d’avulsion, les chances de 
recuperation spontanee sont pratiquement nulles 
et aucune chirurgie reparatrice ne peut etre envi- 
sagee en dehors d’une eventuelle neurotisation (21). 
L’ENMG doit contribuer a la mise en evidence de ces 
situations de tres mauvais pronostic (22). 


Limites de I’examen ENMG 

Avant le douzieme jour, la degenerescence walle- 
rienne des fibres sensitives n’est pas complete. Si la 
reponse sensitive reste conservee dans un territoire 
cliniquement deficitaire, la lesion n’est pas forcement 
preganglionnaire. 

Avant la troisieme semaine, en I’absence d’activite 
EMG de repos, il est souvent difficile de preciser le 
SL et d’etablir la nature neurapraxique, ou non, de 
I’atteinte. 

Apres la troisieme semaine, I’EMG est I’examen 
le plus sensible pour etablir I’etendue de la perte 
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axonale motrice et done pour preciser le SL. 
Cependant, dans 2 circonstances, I’EMG situe la 
lesion trop distalement par rapport au SL reel: 

quand une lesion nerveuse respecte un terri- 
toire musculaire (par exemple, une atteinte du TPI 
epargnant le muscle extenseur propre de I’index 
ressemble a une lesion du TSAI) ; 

quand la musculature proximale est reinnervee 
sans laisser de sequelle detectable ( 23 ). 

Un territoire nerveux lese peut etre silencieux sur 
le plan ENMG en raison d’une atteinte plus fasci- 
culate que tronculaire ou radiculaire, d’un discret 
BC proximal, d’une evaluation trop precoce ne 
permettant pas de documenter une perte axonale 
partielle. Des lors, dans I’etablissement du SL, la 
mise en evidence d’une anomalie ENMG a plus de 
poids que I’absence d’anomalie. 

La mise en evidence d’un bloc de conduction repose 
sur I’observation d’une reponse motrice de taille 
normale lors de la stimulation sous le SL, et d’une 
reponse motrice de taille reduite lors de la stimu- 
lation au-dessus du SL. Pour les nerfs musculocutane, 
axillaire, thoracique long et sus-scapulaire, un seul 
site de stimulation nerveuse percutanee est souvent 
disponible. Par ailleurs, la stimulation au point d’Erb 
n’est pas specifique d’un seul nerf et I’enregistrement 
par electrodes de surface risque d’etre contamine par 
la contraction de muscles situes a distance de la zone 


de detection (conduction en volume). Des lors, la 
detection par electrodes de surface peut parfois etre 
remplacee par une detection par aiguille-electrode 
(par exemple, le nerf radial) et une collision nerveuse 
realisee pour eliminer certains influx nerveux contami- 
nant la reponse motrice generee par la stimulation au 
point d’Erb (par exemple, la stimulation au point d’Erb 
couplee a une stimulation du nerf ulnaire au poignet 
pour n’enregistrer que la reponse du nerf median), 
^interpretation des anomalies peut etre compliquee 
par I’existence d’une autre neuropathie focale (nerf 
median au poignet, nerf ulnaire au coude) ou diffuse 
(polyneuropathie), par la perte axonale liee a I’age 
(surtout > 60 ans) et par des conditions techniques 
delicates (obesite, lymphoedeme, etc.). 

Demarche diagnostique 

♦ Anomalies ENMG en fonction du delai 
postlesionnel (tableau I) 

Avant le sixieme jour postlesionnel 
L’ENMG est souvent prise en defaut. La degene- 
rescence wallerienne, secondaire aux atteintes 
axonales, reste incomplete et I’amplitude des 
reponses motrices et surtout sensitives, evoquees 
par une stimulation nerveuse sous-lesionnelle, reste 
normale. L’activite de repos (fibrillations et pointes 


Tableau I. Decouvertes ENMG en fonction du delai postlesionnel. 



Amplitude du potentiel Amplitude du potentiel 

de nerf sensitif d'action global musculaire 

Fibrillations/pointes positives 

Traces EMG volontaires 

<J6 

Normale 

- Normale St. sous SL 

- Normale St. sous SL 
et reduite St. Erb 
-> BC/pseudo-BC 

1C 

Absentes 

- Appauvrissement 

-r perte UM fonctionnelles 

- PUM normaux 

[J12, S3] 

- Normale 

-> Avulsion 
-> BC 

- Normale St. sous SL et reduite 

St. Erb 

-> BC 1C 

- Absentes 

- Presentes (muscles proches du SL) 

-> DENERVATION RECENTE 

- Normaux 

-> GUERISON (neurapraxie) 

- Appauvrissement 

[S3, S8] 

-> Moteur pur 
- Reduite 
-> Axonal EF 
ou + distal 

- Normale St. Erb 
-> BC SC 

- Reduite St. sous SL 

-> ESTIMATION 

DE LA PERTE AXONALE 

- Absentes 

-> MYE LI NO PATH IE 

BC 1C et SC 

- Presentes 

-> PRECISER L'ETENDUE 

DE L'AXONOPATHIE MOTRICE 
-> SL 

- Polyphasiques 

-> DENERVATION 

REINNERVATION RECENTE 

[M3, M6] 


- Disparition des BC d'origine 
traumatique 

- Reinnervation musculaire 

-> SOUS-ESTIMATION 

DE LA PERTE AXONALE 

- Absentes 

-> GUERISON sans sequelle 
-> REINNERVATION de toutes les 
fibres initialement denervees 

- Presentes 

-> LESION SEVERE 
-> ABSENCE 

DE REINNERVATION 

EFFICACE 

- PUM de grande taille 


BC: bloc de conduction; SC : supraclaviculaire ; EF: extraforaminal ; EMG: electromyographie; 1C: infraclaviculaire; PUM: potentiel d'unite motrice; UM : unite motrice; SL :site lesionnel;St. : stimulation. 
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positives), traduisant une denervation musculaire 
recente ou active, est absente. Les traces EMG sont 
appauvris proportionnellement a I’effort developpe 
par le patient. Cependant, le deficit de force peut 
ne pas etre directement lie a I’atteinte nerveuse 
(douleur a la mobilisation, fractures, etc.). Seul un 
appauvrissement des traces EMG volontaires associe 
a une augmentation du recrutement temporel des 
potentiels d’unite motrice (PUM) est evocateur d’une 
composante nerveuse peripherique. L’ENMG precoce 
n’est neanmoins pas inutile. D’une part, cet ENMG 
precoce peut reveler une neuropathie preexistante 
a la lesion plexuelle, neuropathie focale (syndrome 
du canal carpien, neuropathie ulnaire au coude) 
ou diffuse (polyneuropathie). D’autre part, en cas 
d’atteinte infraclaviculaire, I’ENMG precoce est 
parfois le seul moment ou il sera possible de localiser 
un pseudo-BC (atteinte axonale) infraclaviculaire 
en comparant I’amplitude des reponses motrices 
evoquees par la stimulation au point d’Erb (ampli- 
tude reduite) a I’amplitude des reponses motrices 
evoquees par la stimulation sous le SL (amplitude 
normale). Par la suite, la degenerescence wallerienne 
fait que la taille des reponses motrices sera reduite 
quel que soit le site de stimulation. 

Entre le douzieme jour et la troisieme semaine 
postlesionnel 

La degenerescence wallerienne, secondaire aux 
atteintes axonales, est habituellement complete tant 
sur les versants sensitif que moteur et I’amplitude des 
reponses evoquees est reduite proportionnellement a 
celle-ci. Si I’amplitude des reponses sensitives distales 
reste normale dans un territoire deficitaire sur le plan 
clinique, il faut evoquer la possibility d’une lesion 
purement neurapraxique ou d’une avulsion radiculaire, 
en particulier si les reponses motrices evoquees dans 
le meme territoire nerveux sont reduites en ampli- 
tude. Quand il n’y a pas de deficit sensitif clinique, 
il faut envisager la possibility d’une atteinte purement 
motrice (NMMBC, Parsonage etTurner, lesion isolee 
des racines ventrales plus fragiles). 

Sur le versant moteur, et pour autant que la neuro- 
graphie motrice interroge un territoire musculaire 
cliniquement deficitaire, 3 situations peuvent se 
presenter en comparant I’amplitude des reponses 
motrices evoquees d’une part lors de la stimulation 
au point d’Erb, et d’autre part lors de la stimula- 
tion sous le SL. Si I’amplitude est normale apres 
stimulation au point d’Erb (elle le sera a fortiori 
apres stimulation plus distale), il faut evoquer un 
BC supraclaviculaire. Si les reponses sont d’ampli- 
tude reduite lors de la stimulation nerveuse sous 
le SL (elle le sera a fortiori apres stimulation plus 


proximale), il s’agit d’une atteinte axonale. Si I’am- 
plitude est reduite lors de la stimulation au point 
d’Erb et normale lors de la stimulation sous le SL, 
un BC infraclaviculaire sera evoque. Ce mode de 
raisonnement n’est applicable qu’aux structures 
nerveuses pour lesquelles la stimulation sous le SL 
ne pose pas de probleme technique (nerfs median, 
ulnaire et radial). 

C’est a ce stade que la surface du pic negatif initial 
des reponses motrices evoquees est le meilleur para- 
metre pour evaluer le degre de perte axonale (en 
I’absence de BC entre la stimulation nerveuse et la 
detection musculaire) [ 20 ]. 

L’enregistrement d’une activity de repos dans les 
muscles proches du SL plaide contre la nature pure- 
ment neurapraxique de la plexopathie. 

La normalisation des traces EMG volontaire plaide 
pour la guerison d’une lesion neurapraxique peu 
severe. L’apparition de potentiels d’allure poly- 
phasique est un autre argument plaidant en faveur 
d’une denervation musculaire recente avec debut 
de reinnervation collaterale. 

Entre la troisieme et la huitieme semaine post- 
lesionnelle 

Tous les parametres ENMG sont disponibles pour 
preciser le SL, la severity et le pronostic de la plexo- 
pathie. Aux donnees de la neurographie sensitive 
et motrice qui restent inchangees s’ajoutent les 
activites de repos (fibrillations et pointes positives) 
presentes aussi bien dans les muscles proches du SL 
que dans les muscles distaux. L’absence de cette acti- 
vity de repos dans des muscles deficitaires clinique- 
ment est d’excellent pronostic, puisque cela traduit 
une lesion purement myelinique. Leur presence est le 
temoin d’une perte axonale motrice et la distribution 
anatomique de celle-ci permet de preciser le SL. 

Entre le troisieme et le sixieme mois post- 
lesionnel 

Dans les atteintes traumatiques, on assiste a une 
amelioration clinique partielle ou complete precoce 
(parfois avant le troisieme mois) par levee des BC. 
Compte tenu de la reinnervation musculaire en 
cours, du moins dans les cas favorables, la taille des 
reponses motrices sous-estime I’importance de la 
perte axonale motrice. 

L’absence d’activite de repos (fibrillations et pointes 
positives) peuttraduire une guerison sans sequelle 
ou une reinnervation de toutes les fibres mus- 
culaires initialement denervees. La persistance d’une 
abondante activity de repos est le fait des atteintes 
plexuelles severes de mauvais pronostic et/ou d’une 
absence de reinnervation musculaire efficace. La ou 
la reinnervation musculaire arrive a maturity, la taille 
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des PUM augmente en relation avec [’augmentation 
d’une part du nombre de fibres musculaires par unite 
motrice et d’autre part de la densite de fibres. 

♦ Les differents types topographiques 
de plexopathies brachiales 

Les proposent une strategie d’explo- 

ration du plexus brachial fondee sur [’analyse 
de 7 territoires sensitifs (amplitude du potentiel de 
nerf) [18] et de 11 territoires moteurs (amplitude du 
potentiel d’action global musculaire et/ou EMG). Le 
delai postlesionnel est superieur a 3 semaines pour 
reunir [’ensemble des anomalies ENMG. 

Cette strategie est declinee en 3 tableaux car 
cela correspond a une certaine realite clinique. 
Les atteintes du plexus superieur sont les plus 
frequentes. Parmi celles-ci, les atteintes supra- 
claviculaires sont majoritaires et parfois associees 
a une atteinte du plexus moyen. Les atteintes du 
plexus inferieur sont beaucoup plus rares, mais 
nettement plus severes et de pronostic souvent tres 
reserve. Parmi ces dernieres, les atteintes supracla- 
viculaires sont plus frequentes et sont parfois aussi 
associees a une atteinte du plexus moyen. 


Atteintes du plexus superieur 

tableau II) 

En cas d’avulsion des racines C5-C6 (accident de 
moto, plexopathie obstetricale), un DSC est retrouve 
de fagon systematique dans le territoire des nerfs 
cutane antebrachial lateral et median (R1 unique- 
ment), de fagon plus inconstante (60 % des cas) 
dans le territoire sensitif terminal du nerf radial et 
rarement dans le territoire R2R3 du nerf median. 
En revanche, la neurographie sensitive, realisee 
dans ces memes territoires, reste normale. Sur le 
versant moteur, des signes de denervation dans les 
muscles rhomboides et grand dentele confirment 
que la lesion est tres proximale. 

Si I’atteinte se limite a la racine C5, un DSC sera 
constate au niveau de la region anterolaterale du 
bras, cependant aucune technique neurographique 
de routine ne permet d’evoquer un potentiel de nerf 
sensitif dans ce territoire. Des lors, la distinction pre- 
ou postganglionnaire n’est pas possible. Au mieux, 
I’etude EMG de la musculature paravertebrale 
permet de dire si la lesion est situee distalement 
ou proximalement par rapport au rameau dorsal 
primaire . Concernant I’EMG de la 



C5 


C6 


C7 


C8 


D1 


Figure 5. Representation du plexus brachial a I’usage des electrophysiologistes. 
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musculature peripherique, le muscle rond pronateur 
est indemne puisque dependant presque exclusive- 
ment de la racine C6. 

Les atteintes radiculaires EF C6 ou C5C6 et du 
TPS (accident de moto, plexopathie obstetricale, 
paralysie postoperatoire, Parsonage et Turner) sont 
identiques (neurographie sensitive alteree dans le 
territoire du DSC et signes de denervation active 
dans la musculature dependant des racines C5 et 
C6) a I’exception de I’EMG des muscles rhomboi'des 
(C5) et grand dentele (C5 ; C6 ; C 7) qui ne revelent 
des fibrillations et/oupointes positives que dans les 
atteintes radiculaires. 

L’atteinte du TSAE associe des anomalies elec- 
triques sensitives et un DSC dans le territoire des 
nerfs musculocutane (cutane antebrachial lateral) 
et median (R1 + R2 + R3). Le potentiel sensitif du 
nerf radial reste normal ainsi que I’EMG dans les 
muscles sous-epineux et deltoi'de. 

Atteintes du plexus moyen et posterieur 
(figure 5, tableau III) 

L’avulsion de la racine C 7 (certains traumatismes 
avec etirement du plexus, alors que le bras est a 
I’horizontal) se distingue de I’atteinte radiculaire EF 
C 7 ou du TPM par I’absence d’anomalie electrique 
sensitive dans le territoire du DSC (branche terminate 
du nerf radial et nerf median/R2+R3). Des signes de 
denervation active dans le muscle grand dentele sont 
evocateurs d’une atteinte tres proximate (avulsion 
ou EF) et souvent associee a une atteinte, egalement 
proximate, du plexus superieur. 

L’atteinte du TSP est tres differente, puisque la 
neurographie sensitive et le DSC se limitent au 
nerf radial, tandis que I’atteinte motrice concerne 
non seulement le nerf radial, mais egalement le 
nerf axillaire. 

Atteintes du plexus inferieur 

tableau IV) 

L’avulsion des racines C8D1 (traumatisme bras 
en elevation), contrairement aux atteintes plus 
distales EF (sternotomie mediane, TOS), du TPI 
(plexopathies malignes) ou du TSAI (fractures de 
la clavicule), ne s’accompagne pas d’anomalie elec- 
trique dans le territoire du DSC (nerf ulnaire/R5, 
nerf cutane antebrachial medial et rarement nerf 
median R3). Sur le versant moteur, le respect du 
muscle extenseur propre de I’index devra faire songer 
a une atteinte infraclaviculaire duTSAI. Dans leTOS, 
la compression predomine sur la racine EF D1 ou 
sur le contingent D1 du TPI. Aussi, les anomalies 
neurographiques predominent dans le territoire du 
nerf cutane antebrachial medial et du muscle court 
abducteur du pouce. 


Tableau II. Anomalies ENMG des plexopathies brachiales superieures. 



Av C5-C6 

C5 EF 

C6EF 

TPS 

TSAE 

Radial 

DSC (60) 


60 

60 


Cutane antebrachial lateral 

DSC (100) 


100 

100 

100 

Median-RI (pouce) 

DSC (100) 


100 

100 

100 

Median-R2 (index) 

DSC (20) 


20 

20 

100 

Median-R3 (majeur) 

DSC (10) 


10 

10 

80 


Rhomboide-dorsal de I'omoplate 

Grand dentele-thoracique long 

Sous-epineux-sus-scapulaire 

Deltoide-axillaire 

Biceps brachial-musculocutane 

Rond pronateur-median 


Av: avulsion; DSC: deficit sensitif clinique; EF: extraforaminal ; TPS: franc primaire superieur; TSAE: tronc secondaire 
antero-externe. 

Fond vert: absence d'anomalie ENMG. 

Fond rouge: anomalie ENMG (chiffre blanc: pourcentage d'anomalie). 


Tableau III. Anomalies ENMG des plexopathies brachiales moyennes et posterieures. 



Av C7 

C7 EF 

TPM 

TSP 

Radial 

DSC (40) 

40 

40 

100 

Median-R2 (index) 

DSC (80) 

80 

80 


Median-R3 (majeur) 

DSC (70) 

70 

70 


Grand dentele-thoracique long 





Deltoide-axillaire 





Extenseur commun des doigts-radial 





Extenseur propre de I'index-radial 






Av: avulsion; DSC: deficit sensitif clinique; EF: extraforaminal; TPS: tronc primaire superieur; TSAE: tronc secondaire 
antero-externe. 

Fond vert: absence d'anomalie ENMG. 

Fond rouge: anomalie ENMG (chiffre blanc: pourcentage d'anomalie). 


Tableau IV. Anomalies ENMG des plexopathies brachiales inferieures. 



Av C8-D1 

C8-D1 EF 

TPI 

TSAI 

Median-R3 (majeur) 

DSC (20) 

C8 (20) 

C8 (20) 

C8 (20) 

Ulnaire-R5 (auriculaire) 

DSC (100) 

C8 

C8 

C8 

Cutane antebrachial medial 

DSC (100) 

D1 

D1 

D1 

Extenseur propre de I'index-radial 

C8 

C8 

C8 


Adducteur du V-ulnaire 

C8 > D1 

C8 > D1 

C8 > D1 

C8 > D1 

1 er interosseux dorsal-ulnaire 

C8 > D1 

C8 > D1 

C8 > D1 

C8 > D1 

Court abducteur du pouce-median 

D1 >C8 

D1 >C8 

D1 >C8 

D1 >C8 


Av: avulsion; DSC: deficit sensitif clinique; EF: extraforaminal ; TPS: tronc primaire superieur; TSAE: tronc secondaire 
antero-externe. 

Fond vert: absence d'anomalie ENMG. 

Fond rouge: anomalie ENMG (chiffre blanc: pourcentage d'anomalie). 
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F.C. Wang declare ne pas avoir 
de liens d'interets. 


Conclusion 

L’exploration ENMG du plexus brachial reste une 
entreprise difficile. II est parfois illusoire de situer 
le SL tant la lesion est complexe ou multifocale. II 
importe neanmoins, devant une impotence majeure 
du membre superieur, de pouvoir, le cas echeant, se 
montrer reconfortant ou eviter une intervention 
chirurgicale prematuree, voire inutile, ou au contraire 
d’affirmer d’emblee que les chances de recupera- 
tion spontanee sont quasi nulles. Les lesions infra- 
claviculaires (distribution multitronculaire, respect de 


la musculature pectorale) sont de meilleur pronostic 
que les lesions supraclaviculaires (distribution multi- 
radiculaire) qui elles-memes sont de meilleur pronostic 
que les atteintes tres proximales pre-plexuelles (deficit 
des muscles rhomboides, grand dentele, signe de 
Claude-Bernard-Horner, paradoxe electroclinique 
sur le versant sensitif). L’atteinte neurapraxique avec 
BC, meme complete, est rapidement resolutive sans 
sequelle, pour autant qu’il ne s’agit pas d’une plexo- 
pathie postradique ou dysimmune (NMMBC). Les 
lesions axonales, proximales, du plexus inferieursont 
toujours de pronostic tres reserve. 
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vous souhaite de tres belles fetes de fin d’annee 
et vous donne rendez-vous en 2017 
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Intolerance a I’effort: 
jusqu’ou aller? 

Exercice intolerance: how far should we go? 

P. Petiot*, G. Jousserand* 


L intolerance musculaire a I’effort (IME) 
est definie par I’apparition de douleurs 
musculaires ou de crampes au cours de 
I’exercice physique. II faut bien la differencier de la 
fatigabilite, qui est en soi une forme d’intolerance, 
mais n’est pas douloureuse, et qui releve d’une 
demarche diagnostique et etiologique differente. 
On eliminera d’emblee les claudications doulou- 
reuses arterielles ou rhumatologiques, dont la 
presentation clinique est souvent evocatrice et 
le diagnostic facilement evoque par le contexte, 
I’examen clinique et les examens complementaires. 
Enfin, il faut aussi ecarter le syndrome des loges, qui 
s’accompagne d’un durcissement douloureux des 
loges anterieures de la jambe, le plus souvent, et, 
plus rarement, de la loge anterieure de I’avant-bras 
(notamment chez le motocycliste). La mesure des 
pressions intramusculaires a I’effort permet de poser 
facilement le diagnostic. II faut egalement eliminer la 
possibility d’un syndrome de I’artere poplitee piegee, 
dont le diagnostic repose sur le doppler. 

Ainsi, les douleurs musculaires ou myalgies surve- 
nant a I’effort sont des symptomes frequents et 
constituent un des principaux motifs de consultation 
de myologie. Leur presentation semiologique doit 
etre analysee avec precision. Si les causes des myal- 
gies d’effort sont nombreuses ( 1 - 3 ), dans la majority 
des cas, elles ne s’associent a aucune myopathie 
organique clairement identifiee et s’integrent alors 
dans un syndrome d’origine “fonctionnelle”. Pour le 
clinicien, il s’agit done d’un veritable defi, car, apres 
I’analyse clinique, toute la difficulty de la demarche 
diagnostique est de hierarchiser les explorations 
complementaires afin de ne pas laisser passer une 
peu probable - mais toujours possible - maladie 
musculaire organique sans multiplier les examens 
inutiles et souvent couteux ( 2 ). On dispose pour cela 
de differents elements d'orientation apportes par les 
donnees cliniques, mais egalement par les examens 
paracliniques de premiere ligne. Les explorations 


devront ensuite etre “graduees” selon la suspicion 
du clinicien. Il n’est pas question ici de livrer une 
recette qui ferait office de conduite a tenir univer- 
selle s’appliquant a tous les patients et a toutes les 
situations. Si certains centres disposent de moyens 
diagnostiques plus ou moins sophistiques, nous 
rappellerons surtout les grandes lignes d’orientation 
diagnostique et les principales etiologies a evoquer 
en cas d’lME. Pour plus d’informations sur les prin- 
cipales pathologies concernees, nous renvoyons 
le lecteur aux traites de myologie, car nous nous 
interesserons avant tout a la demarche qui mene a 
leur identification ( 1 , 3 - 5 ). 

Analyse clinique 

Antecedents personnels et familiaux 

L’interrogatoire doit toujours rechercher I’existence 
de certains antecedents familiaux qui peuvent 
apporter une forte orientation diagnostique, meme 
si, dans la plupart des myopathies revelees par une 
IME, les antecedents familiaux sont assez rares, car 
il s’agit dans la majority des cas de pathologies de 
transmission plutot recessive ( 2 ). Ainsi, une retino- 
pathie, une cardiopathie ou un accident anesthesique 
sont bien sur determinants. On precisera toujours 
certaines donnees anamnestiques personnelles, en 
particulier concernant la periode perinatale et la 
petite enfance (antecedents d’hypoglycemie ou 
d’hepatomegalie, comme on peut le rencontrer 
dans certaines glycogenoses). De meme, les ante- 
cedents d’hyperthermie maligne, de cardiopathie, de 
surdite ou de retinopathie sont determinants dans 
certaines etiologies. On doit aussi systematiquement 
rechercher la prise de medicaments potentiellement 
myotoxiques, comme certains hypolipemiants. IL faut 
enfin preciser le type de sport pratique, a quel niveau, 
selon quel rythme d’entraTnement. Comme on le 
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Les myalgies a I'effort, ou intolerance a I'exercice, sont un motif frequent de consultation. Cependant, 
les formes associees a une authentique myopathie sont rares, voire exceptionnelles. II peut s'agir alors 
de myopathies metaboliques (glycogenoses, troubles de la beta-oxydation des acides gras, mitochondrio- 
pathies) ou dystrophiques. Pour differencier ces pathologies des frequentes intolerances dites "d'origine 
fonctionnelle", le clinicien s'appuiera sur une analyse semiologique precise, afin de rechercher certains 
indices cliniques determinants (second souffle, rhabdomyolyses repetees, ptosis, hypertrophie des mollets, 
etc.). Les examens complementaires doivent etre hierarchises, et, si certains sont systematiques, la biopsie 
musculaire ne doit etre proposee que dans certaines situations evocatrices, definies dans cet article, sur 
la base d'un faisceau d'arguments cliniques et paradiniques. 


Mots-cles 

Myalgies 

Myopathie 

Glycogenose 

Dystrophie 

Rhabdomyolyse 


verra dans les etiologies, le syndrome d’lME n’est 
pas rare chez le sportif, meme de tres haut niveau, 
et il est done tres important de mener une enquete 
approfondie sur les modalites precises de sa pratique. 

Douleurs musculaires a I’effort 

Les myalgies se caracterisent par une sensation 
douloureuse ressentie au niveau du muscle, le plus 
souvent dans les gros muscles proximaux, mais aussi, 
parfois, dans les muscles distaux. Elies peuvent egale- 
ment etre ressenties au niveau des muscles abdomi- 
naux ou thoraciques. L’intensite est extremement 
variable d’un patient a I’autre. Lorsqu’elles s’accom- 
pagnent de contractures, les myalgies sont souvent 
definies comme des “crampes” par les patients, le 
muscle apparaissant alors indure et douloureux a la 
palpation. Rappelons que les crampes benignes sont 
frequentes et banales dans les mollets. En revanche, 
lorsqu’elles sont diffuses et touchent les muscles plus 
proximaux - quadriceps, biceps ou abdominaux -, 
elles sont alors plus suspectes. 

On difference les myalgies spontanees (ou de repos) 
presentes au repos et souvent augmentees a I’ef- 
fort, des myalgies declenchees exclusivement lors 
de I’exercice. Nous restreindrons essentiellement 
notre propos a cette derniere entite semiologique, 
car, dans le premier cas, le cadre etiologique s’avere 
bien plus large, avec une nette predominance de 
syndromes douloureux non organiques. 

Les crampes ou myalgies d’exercice peuvent survenir 
apres un delai variable. En effet, il peut s’agir d’une 
intolerance musculaire a I’exercice apparaissant 
apres un effort bref et soutenu, comme une course de 
100 m, par exemple. En cas de myopathie organique, 
on s’oriente plutot vers une pathologie du meta- 
bolisme du glycogene (cf. infra). On peut observer 
un phenomene dit de “second souffle’’, bien classique 
dans certaines glycogenoses, et qui se caracterise 
par la disparition de ces sensations douloureuses lors 
de la prolongation d’un effort initialement intense. 
L’intolerance musculaire a I’exercice peut egale- 
ment apparaTtre au cours d’efforts beaucoup plus 
longs (voire inhabituellement intenses et excessifs), 
comme une course a pied sur plusieurs kilometres, 
qui orientent alors plutot vers un trouble du meta- 


bolisme des lipides. Parfois, cette distinction est 
impossible a preciser, car les douleurs peuvent appa- 
raTtre tantot apres un effort court, tantot apres un 
effort prolonge, ou etre inconstantes d’un exercice 
a I’autre. 

Il faut toujours rechercher une myoglobinurie, 
indice d’une rhabdomyolyse severe, qui implique 
parfois un risque renal (classiquement au-dela de 
16 000 mU/ml de creatine kinase [CK]) ou meta- 
bolique severe (hyperkaliemie). Cette information 
est determinante, car cela constitue la principale 
complication des myopathies metaboliques impli- 
quees (2, 6). Elle doit etre differenciee de I’hematurie 
d’effort, qui, bien sur, ne s’accompagne pas d’une 
semiologie musculaire au premier plan. En effet, 
au stade de veritable rhabdomyolyse, les myalgies 
sont quasiment toujours presentes et volontiers 
intenses (6). Le type de la douleur ressentie est 
souvent beaucoup moins pertinent a faire preciser. 
Les patients rapportent parfois des crampes, des 
brulures, des “strictions” ou des courbatures, inde- 
pendamment de I’etiologie sous-jacente. Elles sont 
souvent ressenties dans les regions proximales, et 
les symptomes douloureux exclusivement distaux 
sont beaucoup plus atypiques et inhabituels. Un 
etat depressif, des cephalees et des troubles du 
sommeil ou des conditions favorisant une inadap- 
tation a I’exercice peuvent orienter le clinicien vers 
un mecanisme non organique et de nature plus 
fonctionnelle. 

Donnees de I’examen clinique 

Les signes associes qu’il faut rechercher avec atten- 
tion sont extremement nombreux et font appel 
pour une grande part a I’ensemble de la semiologie 
myologique (4, 5), neurologique peripherique, voire 
centrale. Leur depistage systematique impose done un 
examen neurologique minutieux et attentif, insistant 
plus particulierement sur certains signes qui oriente- 
ront le clinicien vers une affection musculaire definie. 
La recherche d’un deficit ou d’une atrophie mus- 
culaires est fondamentale. Cependant, il faut insister 
sur la recherche d’un deficit minime, car, en cas de 
deficit avere, le raisonnement diagnostique est 
celui d’une myopathie au sens classique du terme. 


Summary 

Exercise intolerance is a 
frequent symptom but an 
underlying myopathy ; such 
as metabolic myopathy or 
dystrophy is rare in this situ- 
ation. To distinguish these 
myopathies from functional 
exercise intolerance, the prati- 
cian must proceed to a precise 
semiological analysis in order 
to isolate clinical clues (second 
wind, repeated rhabdomyolysis, 
calf hypertrophy, ptosis, etc.). 
Complementary investiga- 
tions must be graduated with 
systematic elementary explora- 
tions, but muscular biopsy must 
be proposed only in selected 
cases. 
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II faut bien en preciser la topographie (proximale, 
distale, symetrique, etc.), carcelle-ci constitue pour 
le clinicien un indice d’orientation diagnostique tout 
a fait primordial. On renvoie pour cela le lecteur 
aux traites de myologie (4, 5). Cependant, dans la 
plupart des cas d’lME, meme en cas de myopathie 
sous-jacente, il n’y a pas de deficit musculaire remar- 
quable, en particulier au debut de revolution. Une 
hypertrophie des mollets est un signe clinique impor- 
tant a rechercher, car elle est tres evocatrice d’une 
dystrophie musculaire - qui peut etre notamment, 
mais pas uniquement, une dystrophinopathie. La 
presence d’un ptosis est tres evocatrice d’une cyto- 
pathie mitochondriale. La recherche d’une myotonie 
doit etre systematique devant toute suspicion de 
maladie musculaire, car sa presence est determi- 
nante sur le plan etiologique. Rappelons qu’une 
myotonie se definit par une lenteur a la decontrac- 
tion musculaire, ce qui la difference de certaines 
contractures rencontrees au cours du syndrome 
d’hyperexcitabilite du motoneurone (neuromyo- 
tonie, par exemple). Elle est souvent augmentee 
par le froid et attenuee par la repetition du geste 
(I’inverse definissant la myotonie paradoxale). Elle 
est volontiers declenchee a la percussion du muscle, 
bien visible, par exemple, sur la loge thenar. Lors- 
qu’une myotonie est presente, on n’observe habi- 
tuellement pas d’intolerance musculaire a I’effort, 
sauf au cours de la myopathie myotonique proximale 
(PROximal Myotonic Myopathy [PROMM]), qui s’ac- 
compagne volontiers de myalgies de repos parfois 
tres nettement augmentees a I’effort. On peut citer 
enfin I’exceptionnel syndrome de Brody (deficit en 
proteine musculaire SERCA1), qui se caracterise par 
des contractures musculaires douloureuses a I’effort 
sans aucune myotonie ni deficit. 

Une atteinte du systeme nerveux central (epilepsie, 
surdite) peut se rencontrer au cours de certaines 
myopathies, comme les mitochondriopathies, par 
exemple. II faut aussi rechercher une pathologie 
ophtalmologique (atteinte retinienne au cours des 
maladies mitochondriales, par exemple), une cardio- 
pathie, une surdite ou une cataracte (dans certaines 
myotonies). 

Dans la plupart des cas, I’interrogatoire et I’examen 
clinique restent decevants et peu informatifs. Ils 
laissent souvent perplexe le clinicien, qui doit alors 
programmer des examens complementaires (qui 
peuvent etre extremement nombreux !), avec pour 
objectif de justifier ou non au bout du compte la 
biopsie musculaire qui reste bien sur la pierre angu- 
laire du diagnostic de la plupart des myopathies 
impliquees dans ce syndrome. 


Examens complementaires 

Les examens complementaires jouent un role tout a 
fait determinant dans le diagnostic. Tout le probleme 
est de savoir jusqu’ou aller. Certaines explorations 
sont quasi systematiques (CK, TSH, voire electro- 
myogramme, radiologie), alors que d’autres sont 
realisees en cas de forte suspicion d’une myopathie, 
le plus souvent metabolique ou dystrophique, dont le 
diagnostic est pose apres la realisation de la biopsie 
musculaire, qui sera bien sur I’interrogation ultime 
du clinicien. Certaines explorations peuvent aider 
le clinicien a reconnaitre une maladie musculaire 
lorsque les donnees cliniques et paracliniques 
elementaires restent peu informatives. Mais elles ne 
sont pas disponibles dans tous les centres d’expertise. 

Examens de premiere ligne 

♦ Recherche d'une dysthyroidie 

Le dosage de la TSH est systematique, car des myal- 
gies d’effort, parfois isolees, peuvent etre un des 
signes revelateurs et precoces des dysthyroidies. 

♦ Dosage des enzymes musculaires (creatine 
kinases) 

Leur dosage au repos doit etre systematique. II faut 
rappeler qu’il n’est pas rare d’observer un taux de CK 
entre 200 et 300 Ul/l en I’absence de toute maladie 
musculaire sous-jacente (hyperCKemie essentielle, 
avec parfois des taux encore plus eleves). II faut bien 
entendu s’enquerir de I’absence de facteurs favorisant 
cette elevation enzymatique, comme un effort recent, 
un electromyogramme ou une injection intramuscu- 
laire anterieure, et rechercher systematiquement la 
prise de traitements myotoxiques, en particulier d’hy- 
polipemiants. On peut completer le dosage de la CK 
par un dosage de la myoglobinemie et de la myoglo- 
binurie. Une elevation tranche au repos, c’est-a-dire 
superieure a 500 mU/l (2 a 3 fois la normale), repro- 
ductible sur au moins 2 dosages, est un indice diagnos- 
tique extremement important et constitue souvent un 
argument pour la realisation de la biopsie musculaire 
si le contexte clinique fait suspecter une dystrophie, 
par exemple, ou une myopathie de McArdle. Parfois, 
cette elevation est retrouvee uniquement apres I’exer- 
cice, et Interpretation n’est pas toujours facile, car 
une augmentation transitoire (48 heures en moyenne) 
a un taux variable selon I’intensite de I’effort (2 000 a 
3 000 parfois) peut s’observer dans de nombreuses 
conditions physiologiques. Une elevation repetee, 
tranche et massive des enzymes musculaires (avec 
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myoglobinurie et, parfois, complications Liees a la 
rhabdomyolyse) au cours d’un effort peu intense ou 
habituel a une valeur semiologique beaucoup plus 
interessante et oriente le clinicien vers une maladie 
musculaire metabolique, par exemple, meme si on 
peut observer des rhabdomyolyses parfois severes au 
cours d’efforts particulierement inadaptes chez des 
sujets non entraTnes. Si les CK sont normales, cela 
n’exclut bien entendu pas une maladie musculaire, 
mais il faudra alors trouver d’autres arguments pour 
pousser les investigations jusqu’a une biopsie. On peut 
aussi doser le rapport lactates/pyruvates au repos, a 
condition de le faire dans des conditions de preleve- 
ment tres strictes, qu’il n’est pas toujours possible 
d’obteniren ambulatoire (6). 

♦ Electroneuromyogramme 

Cet examen doit-il faire partie de la panoplie des 
explorations complementaires systematiques ? 
En cas de plaintes persistantes et invalidantes, il 
faut en effet I’integrer a I’arsenal des explorations 
incontournables. Cependant, en cas de myalgies de 
repos ou d’examen neurologique rigoureusement 
normal - comme c’est le cas au cours des myo- 
pathies metaboliques -, sa rentabilite est assez 
faible. En revanche, ilest beaucoup plus interessant 
lorsqu’une atrophie, meme minime, est constatee : 
il permet d’en preciser le caractere myogene. En 
cas de crampes, I’absence de signal electrique au 
moment de la contracture se rencontre volontiers au 
cours des myopathies metaboliques (on parle alors 
de “crampes silencieuses”). L’analyse a I’aiguille des 
muscles au repos est parfois determinante. Dans 
le cadre de certaines dystrophies tres necrosantes 
peu deficitaires, on peut observer certaines activites 
spontanees de repos (fibrillations et ondes lentes 
positives), qui traduisent une necrose musculaire 
non specifique. Surtout, la recherche d’une myotonie 
est fondamentale, puisque la decouverte d’une telle 
anomalie electrique oriente fortement le clinicien 
vers certaines pathologies bien definies comme le 
PROMM. L’etude des conductions est egalement 
interessante pour rechercher une neuropathie infra- 
clinique sous-jacente, qui peut, en elle-meme, expli- 
quer des crampes mais qui peut egalement s’integrer 
dans le cadre d’une neuromyopathie (mitochondrio- 
pathie, par exemple). Les stimulations repetitives 
peuvent parfois reveler un decrement pathologique 
dans certaines glycogenoses. 

♦ Imagerie musculaire 

Ces dernieres annees, le scanner et, plus recem- 
ment, I’IRM sont venus renforcer I’arsenal diagnos- 


tique des maladies musculaires (4, 5). Bien sur, la 
realisation d’un scanner ou d’une IRM musculaire 
occupe une place fondamentale en cas de deficit 
moteur ou d’atrophie plus ou moins severe, parce 
qu’elle permet la mise en evidence et I'analyse 
topographique des anomalies radiologiques mus- 
culaires (atrophie, involution graisseuse voire 
hypersignal en fat-sat temoignant d’un cedeme). 
Meme en cas d’examen clinique et electrophysio- 
logique normal, ces explorations peuvent reveler 
des anomalies a minima notamment au cours 
de certaines dystrophies (7). Cependant, cette 
imagerie est tres souvent normale dans le cadre 
des myopathies metaboliques non deficitaires au 
debut de leur evolution (1). Enfin, lorsqu’elle est 
anormale, elle permet eventuellement de cibler 
au mieux le site de la biopsie. 

♦ Dosage des acylcarnitines 

Cette recherche fait desormais partie de I’even- 
tail des examens biologiques systematiques en 
cas d’lME. En effet, cette analyse realisee apres 
14 heures de jeune strict permet d’ecarter tout 
soupgon de trouble de la p-oxydation des acides 
gras (l 8). 

♦ Autres 

D’autres explorations peuvent etre demandees d’em- 
blee en cas de forte suspicion diagnostique. Si la 
presentation clinique suggere un PROMM (cataracte, 
diabete, cardiopathie, etc.), une biologie molecu- 
laire peut etre proposee. De meme, en cas de forte 
suspicion de maladie de Fabry (laquelle peut prendre 
I’apparence d’un IME), un dosage de l’a-galactosi- 
dase, voire du globotriaosylceramide (GB3) urinaire 
chez la femme, peut etre realise. Certaines equipes 
proposent meme de faire d’emblee une recherche 
en biologie moleculaire de la maladie de McArdle si 
le tableau clinique s’avere caracteristique (3). 

Examens de deuxieme ligne 

Ces examens ne sont pas systematiques, mais ils 
peuvent etre indiques pour affiner les donnees 
semiologiques ou apporter des arguments objectifs 
en faveur d’une pathologie organique lorsque les 
donnees cliniques sont insuffisantes et imprecises. 

4 Spectroscopie par resonance magnetique 
nucleaire d' effort du phosphore 31 

Cet examen permet d’etudier differents parametres 
metaboliques au cours de I’effort musculaire et 
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certains patterns peuvent orienter soit vers une 
glycogenose, soit vers une maladie mitochon- 
driale (9). L’analyse est normale en cas de dystrophie 
ou de troubles de la (3-oxydation des acides gras. 
Bien entendu, elle ne permet toutefois jamais a elle 
seule de poser un diagnostic formel, seul privilege 
detenu encore par la biopsie dans la majorite des cas. 
Son principal inconvenient reside dans le nombre 
restreint de centres equipes de cette technique. 

♦ Epreuve d' effort 

Elle peut etre realisee au cours d’un effort sur bicy- 
clette ergometrique ou lors d’exercices de contrac- 
tion statique ou dynamique au niveau de I’avant-bras 
(la pose d’un brassard est classiquement preconisee 
afin de majorer la fatigue musculaire, mais avec un 
risque de rhabdomyolyse induite par I’ischemie). 
II s’agit d’une evaluation metabolique avec dosage 
sanguin des CK, des lactates, des pyruvates, et 
ammoniemie au repos et au cours de I’effort mus- 
culaire. Selon le type d’anomalies rencontrees (9-11), 
on peut, la encore, etre oriente vers le diagnostic 
d’une maladie metabolique musculaire de type 
glycogenose (absence d’elevation du lactate apres 
I’effort chez tous les patients) ou mitochondriopa- 
thie (perturbation du rapport lactate/pyruvate chez 
les 2/3 des patients). Le dosage de I’ammoniemie 
est interessant en cas de deficit en myoadenylate 
desaminase (MAD), le diagnostic restant souvent 
difficile a etablir sur la base de la simple biopsie (12). 

♦ Biopsie musculaire 

C’est bien entendu I’examen cle du diagnostic dans la 
plupart des maladies musculaires associees a une I ME. 
Tout le probleme est d’en poser I’indication devant une 
semiologie qui, comme on I’a vu, n’oriente pas toujours 
d’emblee le clinicien vers une pathologie organique (3). 
II est en effet hors de question de realiser une biopsie 
musculaire a tous les patients presentant des myal- 
gies d’effort. Comme I’indiquent certains algorithmes 
decisionnels publies dans la litterature (2, 3), il faut 
done disposer d’un certain nombre d’arguments dont 
les plus pertinents sont les suivants: 

antecedents familiaux de myopathie certaine 
ou suspecte; 

intolerance musculaire a I’effort durable et inva- 
lidante sans element orientant clairement vers un 
trouble de I’adaptation a I’exercice (cf. infra), d’au- 
tant plus lorsqu’un phenomene de second souffle 
est present, celui-ci etant tres evocateur d’une 
glycogenose; 

signes deficitaires, meme minimes, a I’examen 
clinique, temoignant d’une atteinte myopathique 


sous-jacente (sauf, bien entendu, s’il s’agit d’une 
myopathie qui peut etre diagnostiquee directement 
par la biologie moleculaire, ce qui est rare dans un 
contexte d’lME) ; 

hypertrophie des mollets, ptosis, retractions ou 
neuropathie; 

elevation significative des CK au repos ou rhabdo- 
myolyse intense, repetee et inexpliquee; 

anomalies de I’electroneuromyogramme ou 
radiologiques; 

spectrographie RMN ou test d’effort patho- 
logique. 

En dehors de ces situations, on sera parfois amene 
a envisager une biopsie musculaire chez certains 
patients presentant des myalgies d’effort isolees, 
persistantes et invalidantes, associees a une legere 
elevation des CK (200 a 400 Ul/l, par exemple), 
mais le rendement est alors souvent faible dans 
cette indication. On peut aussi parfois temperer les 
choses en se donnant un peu de recul ou en propo- 
sant un programme de reentraTnement (lorsqu’il 
y a des elements en faveur d’un possible trouble 
de la readaptation a I’exercice). Sur la biopsie, il 
faut realiser differentes techniques histologiques 
de reference (hematine-eosine-safran, trichrome de 
Gomori, colorations oxydatives, etc.), completees 
au besoin d’une analyse biochimique, histoenzy- 
mologique, voire genetique, selon les orientations 
diagnostiques. Ainsi, cette biopsie ne doit etre 
pratiquee que dans un centre habitue a realiser ces 
analyses, qui peuvent etre extremement complexes. 


Etiologies 

Plusieurs maladies musculaires se revelent par 
une intolerance a I’effort. Il peut s’agir de myo- 
pathies metaboliques (glycogenoses, troubles du 
metabolisme des lipides, mitochondriopathies) ou 
dystrophiques, alors appelees “pseudo-metabo- 
liques” (dystrophinopathie de Becker). Des etudes 
recentes insistent sur la frequence de la mutation 
de RYR1 (2). Cependant, dans I’immense majorite 
des cas, il s’agit d’un syndrome d’ordre fonctionnel, 
qui parfois prend clairement I’aspect d’un syndrome 
d’inadaptation a I’exercice. 

Glycogenoses 

La plus frequente est la maladie de McArdle, ou 
glycogenose de type V, qui se caracterise par un 
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deficit en myophosphorylase (2, 3, 6, 13). Les 
symptomes debutent souvent a I’adolescence, 
meme si des formes plus tardives ont ete rappor- 
tees. On constate une intolerance a I’effort pour 
des exercices assez brefs (utilisation d’emblee des 
voies de la glycolyse), avec un effet de second 
souffle par relais metabolique des voies de degra- 
dation des acides gras. II n’y a aucun deficit mus- 
culaire, sauf, dans 1/3 des cas, apres plusieurs 
annees devolution. II y a des episodes de rhabdo- 
myolyse dans plus de la moitie des cas. Le taux de 
CK au repos est toujours anormalement eleve. Les 
epreuves d ’effort objectivent I’absence d’elevation 
de la lactacidemie lors d’un test de prehension 
forcee ou sur bicyclette ergometrique, en raison 
du blocage de la glycogenolyse. L’etude du meta- 
bolisme par spectroscopie RMN du phosphore 31 
montre toujours une alcalose en fin d’exercice (9). 
La biopsie musculaire est le plus souvent indis- 
pensable pour confirmer le diagnostic : elle revele 
une accumulation de glycogene sous forme de 
vacuoles positives au PAS et confirme la negativite 
de la reaction histochimique de la phosphorylase. 
Plus d’une dizaine de mutations sur le gene de 
la phosphorylase musculaire ont ete decrites, 
mais I’une d’entre elles (R50X) est presente chez 
75 % des patients. II est parfois conseille de faire 
d’emblee la recherche en biologie moleculaire en 
cas de tableau typique tres evocateur (IME avec 
second souffle caracteristique). Le deficit en phos- 
phorylase kinase (glycogenose de type VIII) peut 
se reveler par une symptomatologie identique a 
celle de la maladie de McArdle. La presence de 
vacuoles positives au PAS est inconstante, et la 
reaction de phosphorylase est normale. Le diag- 
nostic est confirme par le dosage enzymatique sur 
le tissu musculaire. D’autres deficits des enzymes 
de la glycolyse se traduisent frequemment par une 
intolerance a I’effort bref pouvant etre compliquee 
de rhabdomyolyses. On peut citer I’exceptionnel 
deficit en phosphofructokinase (maladie de Tarui, 
glycogenose de type VII), ou une anemie hemo- 
lytique (ictere, elevation du taux de reticulocytes 
et de la bilirubine) est egalement presente. Les 
epreuves d’effort sur bicyclette ou de I’avant-bras 
montrent aussi I’absence d’elevation de la lactaci- 
demie. A la difference de la maladie de McArdle, 
la spectroscopie RMN du phosphore revele un 
pic refletant une accumulation de sucres phos- 
phates caracteristique d’un blocage de la glyco- 
genolyse basse. Le deficit enzymatique peut etre 
recherche sur le muscle ou le globule rouge. Enfin, 
on peut citer le deficit en phosphoglycerate kinase, 


phosphoglycerate mutase, phosphorylate B kinase 
et lactate deshydrogenase. Le mode de transmis- 
sion est autosomique recessif, a I’exception du 
deficit en phosphoglycerate kinase, qui est lie a I’X. 
Sur le plan therapeutique, il faut conseiller d’eviter 
tout effort physique trop intensif faisant appel 
au metabolisme du glycogene. Un entraTnement 
progressif de type aerobie peut induire une dimi- 
nution de LIME en sollicitant preferentiellement 
le metabolisme lipidique (14). L’efficacite de la 
vitamine B6 n’a jamais ete clairement demontree, 
et la prise de sucre avant I’effort est contestee. 

Mitochondriopathies 

L’lME constitue rarement I’element unique de la 
semiologie en cas de cytopathie mitochondriale 
(la rhabdomyolyse est exceptionnelle). Souvent, 
d’autres manifestations cliniques sont associees: 
ptosis, retinopathie, ophtalmoplegie, myopathie, 
cardiopathie, diabete, surdite, neuropathie, 
ataxie cerebelleuse, epilepsie ou accidents vascu- 
laires (1, 6). L’elevation des lactates en rapport avec 
le deficit du metabolisme oxydatif est tres evoca- 
trice. Rare au repos, elle est souvent retrouvee lors 
de I’epreuve d'effort sur bicyclette ergometrique. La 
spectroscopie RMN du phosphore 31 ou I’epreuve 
d’effort sur bicyclette permettent egalement de 
depister un dysfonctionnement mitochondrial 
dans 2/3 des cas environ (9-11). La biopsie mus- 
culaire permet d’affirmer le diagnostic en revelant 
parfois la presence de fibres rouges dechiquetees, 
surchargees en mitochondries (ragged red fibers). 
II y a aussi un deficit individualise lors des colo- 
rations oxydatives de la cytochrome c oxydase. 
L’etude enzymologique de la chaTne respiratoire 
est indispensable et permet de determiner le 
deficit biochimique (deficit en coenzyme Q10, 
par exemple). Enfin, I’etude genetique permet 
souvent d’identifier une deletion ou une mutation 
de I’ADN mitochondrial. Le traitement reste limite 
aux molecules ayant pour objectif d’ameliorer le 
fonctionnement de la chaTne respiratoire: coen- 
zyme Q10, riboflavine (vitamine B2), ascorbate, 
menadione (vitamine K3). En dehors du deficit 
primaire en coenzyme Q, I’effet de ces traitements 
est limite, mais ils permettent parfois une reduction 
de la fatigabilite musculaire ou des myalgies. Des 
protocoles d’entrainement aerobie ont ete proposes 
recemment et semblent apporter un benefice sur 
les symptomes musculaires et sur les parametres 
biochimiques (15). 
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Anomalie du metabolisme des lipides 

Un deficit enzymatique de la (3-oxydation des 
acides gras s’accompagne d’episodes recurrents de 
rhabdomyolyses souvent severes (avec risque d’in- 
suffisance renale grave), declenches par le jeune, 
les efforts prolonges, voire au cours d’une infection 
febrile (1, 2, 6, 7). Les premiers symptomes appa- 
raissent vers I’age de 15 a 35 ans en moyenne. Au repos, 
I’examen clinique est souvent normal, de meme que les 
CK. Les epreuves d’effort sont normales. Le depistage 
d’un deficit de cette voie metabolique a ete grandement 
facilite par la possibility de determiner le profil sanguin 
des acylcarnitines (voire la chromatographie des acides 
organiques dans les urines), dont la sensibilite est tres 
elevee. La biopsie musculaire peut reveler une surcharge 
anormale en lipides dans la moitie des cas. 

Le deficit enzymatique peut etre recherche sur le muscle 
ou dans le sang. De transmission autosomique recessive, 
il peut s’agir d’un deficit en CPTII (avec recherche de la 
mutation preferentielle p.Ser113Leu), en VLCAD (Very 
Long Chain Acyl-CoA Dehydrogenase), enzyme trifonc- 
tionnelle, ou d’un deficit multiple en acyl-CoA deshy- 
drogenase. Des mesures d’evitement des conditions de 
declenchement ainsi qu’un regime riche en sucre et en 
acides gras a chaine moyenne sont recommandees. 

Dystrophies pseudometaboliques 

II s’agit d’authentiques dystrophies musculaires, 
revelees par un tableau clinique identique a celui 
rencontre au cours des myopathies metaboliques 
decrites ci-dessus, pouvant mener parfois a une rhab- 
domyolyse severe (7). Initialement decrit au cours de 
certains deficits en dystrophine, il peut s’observer dans 
bien d’autres dystrophies (mutation de FKRP, deficit en 
calpaine, sarcoglycane, dysferline, anoctamine 5, etc.). 
Une hypertrophie des mollets (ou, inversement, une 
atrophie), une cardiopathie, des anomalies evocatrices a 
I’imagerie musculaire ou une elevation importante des 
CK sont evocatrices. La biopsie musculaire peut parfois 
reveler des aspects de dystrophie musculaire, mais, 
dans certains cas, seules les techniques immunohisto- 
chimiques ou le Western blot permettrontd’identifier 
un deficit proteique. Devolution vers une presentation 
clinique myopathique deficitaire n’est pas rare. 

Autres myopathies 

Un deficit en MAD est parfois identifie sur la 
biopsie musculaire mais ne sera discute qu’en 


I’absence totale d’enzyme (un deficit incomplet 
et secondaire pouvant etre rencontre dans de 
nombreuses maladies musculaires). Il peut alors 
se reveler par des myalgies d’effort accompa- 
gnees, a I’epreuve d’effort, par I’absence d’eleva- 
tion caracteristique de I’ammoniemie. Cependant, 
son individualisation reste controversee (1, 2, 6). 
On peut aussi observer une IME parfois asso- 
ciee a des rhabdomyolyses repetees en cas de 
mutation de RYR1 (2). E Lie serait meme tres 
frequente (1/3 des rhabdomyolyses inexpliquees). 
Plus recemment, un deficit en lipine 1 (2) a ete 
rapporte en cas de rhabdomyolyses severes et 
recidivantes, surtout chez I’enfant, et plus rare- 
ment chez I’adulte. 

Trouble de I’adaptation a I’exercice 

Il s’agit souvent de sujets sportifs reguliers, de bon 
voire tres bon niveau, qui, apres une interruption 
transitoire de leur activite physique, rapportent des 
myalgies avec, souvent, une baisse de performance 
a la reprise de I’entrainement et des difficultes de 
recuperation dans les jours qui suivent I’effort. 
Il existe frequemment des facteurs favorisants : 
profil psychologique anxieux et perfection- 
niste, entrainement mal adapte, environnement 
extreme (altitude, chaleur, froid, etc.), privation 
de sommeil ou decalage horaire repete. L’examen 
clinique est bien sur normal, de meme que I’electro- 
myogramme. Les CK restent normales a distance de 
I’effort (au moins 48 heures). Dans ce contexte tres 
particulier, c’est le test sur bicyclette ergometrique 
qui permettra d’identifier un veritable trouble de 
I’adaptation a I’effort. La biopsie musculaire n’est 
bien entendu pas recommandee. Il faudra etablir, 
en collaboration avec les medecins du sport, un 
programme de reentrainement progressif. 

Syndrome de myalgies 
fonctionnelles 

Il s’agit d’un motif tres frequent de consultation 
en myologie. Les patients presentent souvent, 
en plus des myalgies d’effort, des arthromyalgies 
diffuses, des troubles du sommeil ou des cephalees, 
qui s’integrent dans un contexte anxiodepressif. 
Il s’agit done d’une IME associee a un syndrome 
fibromyalgique, mais dont la gene a I’exercice peut 
etre mise en avant par le patient. Une prise en 
charge adaptee est alors proposee. 
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MISEAU POINT 


Conclusion 

L’intolerance a I’effort est un motif frequent de 
consultation, et la crainte principale du clinicien 
est de laisser passer une myopathie metabolique 
ou une myopathie dystrophique, qui sont toutefois 
des pathologies rares. Le defi repose surtout sur la 
demarche diagnostique a adopter, qui reste mal 


definie, dans la mesure ou aucune recommanda- 
tion claire n’a pu etre validee a ce jour. L’interroga- 
toire et I’examen occupent une place importante, 
et certaines explorations complementaires sont 
egalement utiles et devront etre systematiques. 
L’objectif essentiel sera de definir les meilleures 
indications de la biopsie musculaire, qui sera I’ele- 
ment principal pour orienter le diagnostic. 


Les auteurs n'ont pas precise 
leurs eventuels liens d'interets. 
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IMAGE COMMENTEE 


Ne pas baisser les bras devant 
toute paralysie du nerf radial au bras ! 

T. Maisonobe*, C. Vandendries**, C. Oberlin*** 

* Departement de neurophysiologie clinique, hopital de la Pitie-Salpetriere, Paris. 

** Service de neuroradiologie, fondation ophtalmologique Adolphe-de-Rothschild, Paris. 

*** Clinique du Mont-Louis, Paris. 


Observation 

Un homme age de 37 ans, droitier, en tres 
bon etat general, agent technique et prati- 
quant le badminton vient en consultation. 
On releve uniquement dans ses antecedents, 
a Page de 22 ans, 6 jours apres une chute 
a velo, une paralysie brutale, sans facteur 
declenchant, du nerf radial gauche, non 
douloureuse et regressive spontanement 
en moins de 1 an. II n’a aucune sequelle et 
ne presente aucun autre episode de deficit 
jusqu’au 26 juin 2016. 

Ce jour-la, apres une sieste, sans position 
particuliere, il ressent une douleur au niveau 
de I’avant-bras gauche, qui va se prolonger. 
Le lendemain matin, a 6 heures, il presente 
une paralysie complete de I’extension du 
poignet gauche avec main en fleau. La 
douleur passe en 3 jours. Le patient ressent 
ensuite une hypoesthesie dans le territoire 
de la branche superficielle du nerf radial 
gauche. Le deficit moteur est complet et 
affecte tous les extenseurs des doigts, les 
2 muscles radiaux et le muscle long supi- 
nateur gauche. Le triceps gauche ainsi que 
toutes les autres loges musculaires sont 
normaux, en particulier le deltoide. Les 
reflexes osteotendineux sont presents. Apres 
un interrogatoire precis, on ne retrouve, juste 
avant la paralysie, aucune position particu- 
liere, pas d’effort ni de mouvement inhabituel 
repete, aucun traumatisme. 

A 2 mois et demi, le deficit moteur reste 
complet, le patient ne recupere pas. Le bilan 
realise comprend un electromyogramme, un 
bilan biologique et immunologique et une 
IRM cervicale. Seule une serologie de Lyme 
positive en IgG est retrouvee. Le patient est 


traite pendant 15 jours par antibiotiques, 
sans aucun effet. L’electromyogramme 
(tableaux I et II) confirme une atteinte 
severe axonale du nerf radial gauche, par une 
probable lesion du nerf au bras gauche. Le 
triceps et le deltoide sont epargnes. La perte 
axonale est presque complete en moteur et 
en sensitif dans le territoire plus distal du 
nerf radial gauche; il n’y a pas de blocs de 
conduction. Il n’y a aucun argument pour 
une atteinte de type neuropathie multifocale 
a blocs de conduction, ou de type hyper- 
sensibilite des nerfs a la pression (neuro- 
pathie “tomaculaire”). IL y a un allongement 
des latences distales sur le nerf median et un 
ralentissement sur I’ulnaire droit au coude, 
mais le patient pratique un metier manuel. 

Devant cette atteinte severe et aigue du 
nerf radial gauche au bras sans aucune cause 
habituelle retrouvee et sans amelioration a 
3 mois (tableau III), il est decide de realiser 
rapidement une IRM du nerf radial gauche 
au bras. Cet examen montre une image de 
nerf “en sablier” avec perte focale de visua- 
lisation du nerf. Cette lesion focale se situe 
5 cm apres la perte de contact osseux de 
la face posterieure de I’humerus et 8,5 cm 
au-dessus de I’interligne articulaire du 
coude gauche. Elle suggere une torsion ou 
une compression du nerf radial avant sa 
division, lors du croisement avec I’artere 
et en regard de I’insertion proximale du 
muscle brachioradial (figures 7 a 3). Des que 
I’examen est termine, le patient est adresse 
au service de chirurgie. Une torsion de nerf 
typique du nerf radial gauche au bras, juste 
au passage de la cloison intermusculaire 
et a 10 cm au-dessus de I’epicondyle, est 
observee. Une neurolyse etendue, une 
detorsion du nerf sous microscope et une 


resection de la zone de torsion, avec suture 
directe, sont alors realisees. Une tres bonne 
coaptation est constatee. Il faut noter qu’il 
n’y a eu aucune anomalie vue ou palpee 
dans la gouttiere bicipitale externe. 

Discussion 

Les causes des neuropathies du nerf radial 
dependent du site topographique de I’at- 
teinte. Pour les causes au niveau du bras (de 
loin le site le plus frequent), quand les causes 
habituelles (compression habituelle ou trau- 
matique, cause medicale, etc.) ne sont pas 
retrouvees, il faut rechercher 2 types d’at- 
teintes : 

> les paralysies radiales apres effort muscu- 
laire (syndrome de Lotem), dues a des 
phenomenes de cisaillement apres un effort 
physique (flexion-extension du coude, VTT, 
pompes, etc.) : ces atteintes sont doulou- 
reuses, progressives sur quelques heures 
voire 2 a 3 jours, severes, completes ; 

> une torsion du nerf, spontanee, sans 
effort, compression ni traumatisme ( 1 - 3 ) ; 
des constrictions locales, parfois inflamma- 
toires, sont a I’origine de ce type de torsions. 

Dans le cas de notre patient, meme si aucune 
anomalie constitutionnelle n’a pu etre visua- 
lisee, la recidive au bout de 15 ans peut 
suggerer un facteur anatomique favorisant 
la torsion. On voit dans ce cas I’importance 
et I’interet de L’IRM pour mettre en evidence 
cette torsion. 

Ces 2 types d’atteintes necessitent une 
intervention chirurgicale rapide pour lever 
la torsion ou la compression, et permettre 
la repousse du nerf. ■ 


354 | La Lettre du Neurologue Nerf & Muscle • Vol. XX - n° 10 - decembre 2016 


T. Maisonobe declare ne pas avoir de liens d'interets en relation avec cet article. 

Les autres auteurs n'ont pas precise leurs eventuels liens d'interets. 



Tableau I. Conduction nerveuse motrice. 


Tableau II. Conduction nerveuse sensitive. 


Nerfs 

Segment 

Amplitude 

Amplitude 

LD 

VCM 

Latence 



distale 

proximale 

(ms) 

(m/s) 

ondes F 



(mV) 

(mV) 



(ms) 

SPE gauche 

Jambe 

5,5 

5,4 

5,1 

45 



Col du perone 


5,4 


55 


SPE droit 

Jambe 

2,5 

2,3 

5,5 

45 



Col du perone 


2,3 


36 


SPI gauche 

Jambe 

2,4 


5,1 


55 

SPI droit 

Jambe 

1,1 


5,5 


58 

Radial droit 

Avant-bras 

5,2 

4,5 

3,5 

55 


Radial gauche 

Avant-bras 

NO 





Median gauche 

Avant-bras 

6,3 

5,3 

4,3 

51 

27 

Bras 


4,1 


48 


Cubital gauche 

Avant-bras 

10,4 

10,3 

2,7 

63 

28 

Coude 


9,5 


48 



Bras 


9 


54 


NO: non obtenue. 







Tableau III. Causes des neuropathies du nerf radial au bras. 





- Compressions externes (paralysie "du samedi soir" ou "des amoureux", garrot pneumatique, 
enclavement au niveau du triceps par efforts musculaires intenses ou syndrome de Lotem, etc.) 

- Injections 

- Fracture de I'humerus 

- Traumatismes de naissance 

- Bande constrictive congenitale 

- Neuropathie hereditaire avec hypersensibilite a la pression 

- Neuropathie motrice multifocale a blocs de conduction 

- Formes "idiopathiques" sans compression, sans effort musculaire par torsion de nerf 


Nerfs 

Amplitude (pv) 

Vitesse (m/s) 

Musculocutane inferieur droit 

21 

41 

Musculocutane inferieur gauche 

22 

44 

Radial gauche 

NO 


Median gauche (traversee) 

60 

36 

Median gauche (index) 

27 


Cubital gauche 

9,3 

38 

Radial droit 

27,6 

40 

Median droit (traversee) 

70 

43 

Median droit (index) 

22 


Cubital droit 

12,3 

38 
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IMAGES 


Figure 1. IRM du bras gauche. Hypertrophie et hypersignal du nerf radial, centre sur la disparition focale du nerf en STIR. 

Figure 2. IRM du bras gauche. Sequence STIR : disparition focale du signal du nerf ; reperage du site de torsion par rapport aux reperes anatomiques, insertion 
proximale du muscle brachioradial. 


Figure 3. IRM du nerf radial gauche. Vue generate depuis le creux axillaire jusqu’a sa division de 
I’interligne articulaire du coude. Reperage de la zone focale de perte de signal (double fleche verte). 





Images publiees avec I'aimable autorisation du Dr C. Vandendries. 
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CAS CLINIQUE 


Mots-cles 

Myasthenie grave • Personne agee • Symptome bulbaire • Stimulation nerveuse repetitive. 

Keywords 

Myasthenia gravis • Elderly • Bulbar symptome • Repetitive nerve stimulation. 


Ou le test therapeutique 
peut etre decisif 

Where the therapeutic test can be decisive 

P. Bouche*,T. Lenglet* 


Observation 

Mme S., agee de 75 ans, presente, au retour d’un sejour dans un 
pays du Moyen-Orient, une rapide alteration de I’etat general 
due en grande partie a un trouble majeur de I’alimentation. 
En effet, la patiente ne peut plus avaler les aliments solides, 
puis les liquides: "C’est bloque”, dit-elle. Son etat s’aggrave 
progressivement, entrainant une perte de poids de I’ordre de 
10 kg en moins de 2 mois. Une asthenie avec impression de 
faiblesse generalisee s’associe a cette deterioration. Les ante- 
cedents sont peu instructifs. On note toutefois un carcinome 
medullaire de la thyroide traite en 2006 par chirurgie et un 
traitement a long terme par levothyroxine (100 pg/j). 

Un premier bilan est effectue, comprenant une imagerie 
cerebrale normale. L’echo-doppler des arteres a destinee 
cephalique est normal. Un examen ORL ne montre aucune 
anomalie pouvant expliquer ce trouble de la deglutition majeur, 
et 2 examens electroneuromyographiques (ENMG) successifs 
concluent a I’absence d’affection neuromusculaire, ecartant 
en particulier tout argument pour une affection chronique 
de la corne anterieure de la moelle ou une myasthenie. A ce 
stade, I’hypothese diagnostique privilegiee demeure pour 
autant une forme bulbaire d’affection motoneuronale de type 
sclerose laterale amyotrophique (SLA), et un nouvel avis est 
demande au service de neurophysiologie clinique de I’hopital 
de la Pitie-Salpetriere. 

Le constat clinique est alors celui d’une femme franchement 
amaigrie et asthenique se presentant avec une tete tombante 
par deficit des muscles extenseurs cervicaux, un certain degre 
de camptocormie et une bascule du bassin vers I’avant, associes 
a un leger deficit moteur de la racine des membres inferieurs. 
Ilya quelques douleurs cervicales ainsi qu’un essoufflement 
anormal a I’effort. La patiente presente une modification de la 


* Departementde neurophysiologie, hopital de la Pitie-Salpetriere, Paris. 


voix, qui est relativement hypophonique, mais sans reelle dysarthrie. 
II n’y a ni crampe ni fasciculation, la langue est mobile, sans atrophie 
musculaire. Les reflexes tendineux et mediofaciaux sont presents et 
normaux. La patiente ne presente pas d’hyperemotivite. Elle ne decrit 
pas de fluctuation evidente des symptomes au cours de la journee, 
mais ils tendent plutot a s’aggraver au fil des jours. 

L’examen de detection realise au niveau des muscles cervicaux 
(paravertebraux cervicaux et sterno-cleido-mastoidien) montre des 
traces d’effort riches pour I’effort fourni, faits de potentiels d’unite 
motrice (PUM) brefs, emettant un bruit sec au haut-parleur, evoquant 
une pathologie myogene . Dans les autres muscles 

examines - y compris la langue -, les traces paraissent normaux. II n’y 
a pas d’activite anormale au repos, notamment pas de fasciculation. 
II n’y a done aucun element en faveur d’une atteinte neurogene. La 
conduction nerveuse motrice et sensitive est normale 
L’etude de la jonction neuromusculaire est effectuee sur 8 couples 
nerf/muscle. Pour 2 couples, spinal/trapeze et grand hypoglosse/ 
muscles du plancher buccal, il est observe un decrement non signi- 
ficant inferieur a 10 % 

A partir des donnees de I’etude de conduction, on retient alors la 
possibility d’une affection musculaire primitive, de type myosite, 
malgre I’absence d’activite spontanee anormale (fibrillation ou salves 
pseudo-myotoniques). La patiente est alors confiee au service de 
medecine interne pour la poursuite des investigations. Les examens 
biologiques ne revelent aucune anomalie notable; le taux de CPK, 
en particulier, est normal, de meme que I’immunoelectrophorese. II 
n’y a aucun element en faveur d’une affection systemique, et le TEP 
scan ne montre aucun argument en faveur d’une myosite. 

Apres ce bilan, I’etat de la patiente se degrade rapidement sur le 
plan bulbaire, I’alimentation et la prise de liquides devenant impos- 
sibles. II est decide d’entreprendre une cure d’immunoglobulines 
intraveineuses (2 g/kg). A J1 de la cure, on note une tres nette amelio- 
ration des troubles, ce qui est peu compatible avec le diagnostic de 
myosite. Le diagnostic de myasthenie est de nouveau envisage. Une 
epreuve a la neostigmine est effectivement tres positive. Le dosage des 
anticorps diriges contre les recepteurs de I’acetylcholine (anti-AchR) 
montre une positivite a 35 nmol. La recherche d’anticorps anti-MuSK 
est negative. II faut noter I’absence de thymome. 
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1 mV 


Amp 2: 20-10 kHz 


50 ms 




◄ Figure 1. Examen de detection 
dans le muscle sterno-cleido- 
mastoidien : trace de contraction 
paraissant excessif pour I’effort 
fourni et fait de potentiels de faible 
amplitude. 



◄ Figure 2. Examen de detection dans les 
muscles paravertebraux cervicaux gauches : 
trace de contraction excessif pour I’effort 
fourni et potentiels relativement micro- 
voltes. 


Tableau 1. 

Etude de la conduction nerveuse motrice. 



Nerfs 

Segment 

Latence 

Amplitude 

Vitesse 

Latence 



distale 

distale de conduction 

onde F 



(ms) 

(mV) 

(m/s) 

(ms) 

Median 

droit 

Avant-bras 

3,1 

5,2 

51 

26,5 

Median 

gauche 

Avant-bras 

3,1 

4,7 

56 

27,7 

Ulnaire 

Avant-bras 

2,2 

8,6 

59 

26,3 

droit 

Coude 


8,0 

47 


Ulnaire 

Avant-bras 

2,4 

10,6 

58 

29 

gauche 

Coude 


8,3 

56 


Fibulaire 

Jambe 

3,9 

3,3 

44 


droit 

Sus sous-col 


2,6 

46 


Fibulaire 

Jambe 

4,6 

6,5 

46 

42,4 

gauche 

Sus sous-col 


5,9 

54 


Tibial 

Pied 

5,5 

7,0 


53,5 

droit 






Tibial 

gauche 

Pied 

5,1 

10,5 


55,8 


Tableau II. Etude de la conduction nerveuse sensitive. 

Nerfs 

Segment 

Latence (ms) 

Amplitude 

Vitesse de 




(MW 

conduction 





(m/s) 

Median droit 

ll-poignet 

2,5 

8,5 

43 


Paume-poignet 

1,7 

81,9 


Median 

ll-poignet 

2,6 

13,9 

39 

gauche 

Paume-poignet 

1,7 

80,3 


Radial droit 

Avant-bras 

1,9 

52 


Radial gauche 

Avant-bras 

2,0 

47,7 

48 

Fibulaire 

Cheville 

2,8 

23,1 


superficiel 

droit 





Fibulaire 

Cheville 

2,6 

23,9 


superficiel 

gauche 







▲ Figure 3. Stimulation repetitive a 3 Hz au niveau du couple nerf spinal/ 
trapeze gauche. Decrement non significatif a 5 % en amplitude (9 % en surface) 
au cinquieme potentiel, mais ebauche d’aspect en cupule. 



▲ Figure 4. Stimulation repetitive a 3 Hz au niveau du couple V-XII/plancher 
buccal. Decrement non significatif a 5 % en amplitude (7 % en surface) au 
cinquieme potentiel, mais ebauche d’aspect en cupule. 
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CAS CLINIQUE 


Un antimyasthenique est prescrit, de la pyridostigmine a la dose 
de 60 mg x 4/j, et, dans un deuxieme temps, sont introduits une 
corticotherapie et un traitement immunosuppresseur (azathio- 
prine) ; L’etat general s’ameliore rapidement, et, en particulier, les 
troubles de la deglutition disparaissent. 

II s’agit done d’une myasthenie generalisee a expression essentiel- 
lement bulbaire chez un sujet age, caracterisee par la negativite 
des tests de stimulation nerveuse repetitive (SNR), mais avec 
une tres bonne reponse therapeutique (a la cure d’lglV et aux 
anticholinesterasiques). 

Commentaire 

La myasthenie constitue un piege diagnostique classique chez 
le sujet age : il est en effet particulierement difficile, dans cette 
population, d’apprehender I’aggravation de la fatigue musculaire 
a I’effort : le deficit moteur peut ainsi etre permanent et laisser a 
croire a une affection musculaire ou motoneuronale. Si les formes 
oculaires sont les plus frequentes certains signes oculomoteurs, 
comme le ptosis, sont facilement confondus avec le vieillissement 
normal, et ils etaient totalement absents de la presente obser- 
vation (1). Comme chez notre patiente, ces formes tardives de la 
maladie ont plus souvent tendance a debuter par une dysphagie 
et une atteinte axiale et proximale (2). Elies se compliquent 
egalement plus frequemment de poussees severes indiquant le 
recours a un traitement de crise de type IglV (3). 

Ici, le diagnostic s’etait a tort initialement oriente vers une SLA, 
mais il pouvait etre d’emblee pratiquement recuse du fait d’une 
tete tombante precoce en I’absence, a ce stade, de signe clinique 
et d’ENMG objectivant une affection motoneuronale, de la large 
predominance du trouble de la deglutition sur le trouble de I’elo- 
cution, tres inhabituelle du trouble bulbaire de la SLA, ou la dysar- 
thrie est classiquement au premier plan. De plus, les troubles de 
la deglutition etaient differents de ceux observes dans la SLA, ou 
ils predominent volontiers pour les liquides. Au contraire, dans la 


myasthenie, la deglutition est souvent plus difficile pour les solides 
puis les liquides. Le patient ressent souvent un blocage des aliments. 
De meme, les troubles de la parole du sujet myasthenique sont 
generalement les premiers a apparaitre, mais la voix n’a pas les 
caracteristiques du trouble bulbaire de la SLA: elle est marquee, 
au-dela du nasonnement, par I’impression d’une perte de puissance 
de la voix qui s’eteint progressivement si le sujet continue de parler. 
L’etude electromyographique d’un sujet myasthenique peut aussi 
montrer des aspects de type myogene resultant de I’exclusion des 
fibres musculaires bloquees, ce qui est trompeur et peut, comme 
dans notre cas, faire evoquer a tort une myosite. 

La mise en evidence d’alterations de la transmission neuro- 
musculaire constitue un element cle dans le diagnostic de la 
myasthenie, et la SNR a 3 Hz montre normalement un decrement 
significatif, avec I’aspect cupulaire si caracteristique. Ici, le 
decrement obtenu n’atteignait pas le seuil de significativite fixe 
a 10 % en amplitude et en surface, et demeurait done compatible 
avec un processus myopathique marque par des fibres musculaires 
en cours de degenerescence. Toutefois, une attention parti- 
culiere aurait du etre portee a I’amorce de cupule myasthenique 
enregistree , et I’etude aurait pu etre renouvelee apres 

facilitation avec I’enregistrement d’un nouveau train de potentiels 
apres 30 secondes d’effort. 

Au-dela, I’absence de caracterisation certaine du mecanisme 
du deficit moteur devait conduire de fagon systematique a la 
recherche d’anticorps AchR, laquelle se revele le plus souvent 
positive dans ces formes generalises de myasthenie du sujet 
age (1). Et il aurait egalement ete indique de completer d’emblee 
les investigations d’un test pharmacologique a la neostigmine (ou 
a I’edrophonium) sans naturellement attendre la survenue d’une 
poussee evolutive grave. Cette evolution indiquait la realisation 
d’une cure d’lglV, dont la rapidite et I’important effet benefique 
auront eu ici le merite de reorienter I’enquete diagnostique vers 
une myasthenie generalisee. 

Les auteurs declarent ne pas avoir de liens d'interets. 
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